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1. YBO[

Mummuhae auctpoduje uYMHE XETeporeHy TIpyny HacleAHUX mnopemehaja Koje
KapakTepullle MporpeciBHa MUIIMNHA ¢J1ad0CT U TYOUTaK Muliuha ca pa3auuuToM TEKUHOM U
muctpuOynujom. KnuHuuka nujarHo3a ce Oasupa Ha pacnofed W TEeXKUHU MUIIUhHE
cnabocTH, HAaUMHY HacjehuBama U MPUCYCTBY cuMmnToMa Oosiectu. O0osbeme cpla je yecta
KJIMHWYKa MaHudectanuja mMumuhaux auctpodwuja. 3axBaheHOCT cpia HUje 00aBe3HO Yy
KOpeJalyju ca CTENEHOM CJIA0OCTH CKEJCTHUX Mulnha M MOXe OUTH YaK OCHOBHU HWIIU

JTOMHHAHTHHU 3HAK OOJIECTH.

Jly>xe npeKuBJbaBambe OBHUX IallMjeHaTa Kao pe3ysTaT 00Jbe Here  Jieuemha MUILIUhHO
CKEJIETHOI U pEeCHHpaTopHOr CHUCTeMa je JoBena [0 moBehaHe 3acTYMJBEHOCTH
KapAMOMHOIIaTHj€ Kao OCHOBHOI Y3pOKa MoOpTajJuTeTa KOJA OBMX mauujeHata. Mumuhze
henuje cpia kao ¥ crielyjaqu30BaHa BIaKHA CIPOBOJAHOT CHCTEMA cplia Mory OuTu omrteheHu
npouecoM auctpoduje. YdecTtasocT M NpUpOAA CpPUaHUX IMPOMEHA Bapupajy usmehy
pa3IMUMUTUX TUNOBa MMIIMhHUX aucTpoduja, JOK HEKE YriJaBHOM J0BojJe A0 omrtehema
cpuaHor Muimha ca MojaBOM KapJMOMHONATHje W CpyYaHe MHCY(QUIHUjEHIM]je Kao IITO Cy
Duchenn, Becker m Emery Dreifuss mummhaa auctpoduja, Apyrd THUHOBH MHUIIHhHUX
auctpoduja Kao mTo je MHUOTOHMYHA AMCTpOo(dHja yTHYy Mpe CBera Ha CIPOBOJHU CHCTEM

cplia IITO MO>Xe JI0BecTu J10 nopemehaja putMa u cripoBolema 1 HanpacHe CMPTH.

IIpeno3HaBame M JOKA3MBAaKE CPUaHUX IPOMEHA OCTajeé M3a30B M 3aXTeBa aKTUBHO
yuenthe y eBaiyalllju OBUX IallMjeHaTa jep TUIHWYHU CUMITOMH U 3HALM CPYAHOI 000JbeHa
Cy YIVIABHOM OJICYTHU 300T HENOKpPETHOCTH MalyjeHaTa, JO0K je HampeaoBame O0JIeCTH

HETIPEABUIUBO.

Kao y ckenmeTHUM Tako ce W Yy CpIy OJIUTpaBa KCTU THATOJIOIIKU IHUKIYC OJ
uHunTpanuje napaamaropauM henujama u GudpodIacTIMa KOju J0BOAE 10 henunjcke cMpTH
u (pubpose, moceOHO y moctepoba3anmHOM Jeiy JjeBe Komope. ['yOuTtak odyBaHOT CpyaHOT
mumuha noBoau 10 noBehama 3UAHOT cTpeca, moBehaHe MOTPOIIKE KUCEOHHKA O CTpaHe
cpua”or mMumuha koje nasbe Boau GuOpo3u U cMpTu cpyaHux henuja. [lakie, pa3Bujamem
¢ubpo3ze cpuanor mummnha gonasu 10 ciaabibewa cpuyaHe (PyHKLUje U KJIMHUYKHU MALUJEHT

pasBHja KapAMOMHUOIIATH]Y.
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IIporpecuBHO 3axBaTame JIEBE KOMOpE JOBOAU A0 aOHOpPMAalHUX IOKpeTa 3Uja JIEBE
KOMOpe KoOje Jajbe BOJe [0 JWwIartaluuoHe Kapauomuonaruje. Hamme OosiecHunm ca
MumrhHOM AuCTpodUjoM Cy OOMYHO TOJMKO (PYHKIMOHAIHO XEHIAMKEIHPAHU J1a CYy PETKO

U3JI0KeHU QU3MYKOM onTepehermy Koje OM HCIPOBOLUPATIO CUMITOME CpYaHUX 000JbeHbHa.

Nako Behuna nanujenara ca MuminhHuM auctpodujama CTapyujux oJl OCaMHaecT roJinHa
MMajy 3HaKe CpuaHor 000JbeHa, CaMO Mayid Opoj malujeHara UMa CUMITOME 000JbeHha CpIia.
VY namujeHara ca MumuhHEUM JIucTpodujama ce 300r ciade MOKPETHOCTH WM TMOTITYHE
HEMOKPETHOCTH PETKO HCI0JbaBajy CHMITOMH CpuaHe CJIadOCTH Kao IITO je CMambeHa
TOJIEpaHIIMja Ha HAToOp, @ YMECTO TOTa JOKMBJbABAjy HEjaCHE CUMIITOME Kao cy: nmopemehaj
craBama, I'yOUTaK arneTuTa, MydHHHa, 0011 y cToMaKky UK ocehaj HaayTocTH, I0jayaH Kallasb,
[I0jayaHO CTBapame cekpera U ryourak texune. [lanujeHTH Takole MOry MMaTH KiacH4HE
cumnTome o0oJbeHa cpla Kao WMTO Cy: 001 y rpyauma, Jyname Cpla, BPTOTJaBHLA U
cunkorna. OBM cUMOTOMH Cy OOMYHO Be3aHM 3a mnopemehaje puTMa a He CcpyaHy

UHCYDULIMJEHLIH]Y .

To paHuje oTKpHBame cpuaHe ciaboctu y MUIIKMhHO] IucTpoduju je BaxHO, jep
OpAMHMpAkE KapIUONPOTEKTUBHE MEIMKAMEHTO3HE TEpaNuje MOKE YCIIOPUTH HalpelOBamke

peMo/iesioBama cplia y OBUX IalKjeHaTa .

Enextpokapauorpam je onarosapajyhu CKpUHMHI TeCT KOJU Tpeba pajuTH jeJaHMyT
TOJUILIBE KOJ OBUX HAalMjeHara oJ] MocTaBbama AujarHose. Koj Hekux mamujeHara y3pok
CUHKOTIC j€ TEIIKO YTBPJUTH Ia je moTpedaH X0aTep MOHUTOPUHT KOjU CE€ TIPENopy4yje U KO
nalnyjeHara ca ejekTpokapauorpagkuM mnopemehajuma ga Ou ce OTKPWIM aCUMITOMATCKHU
0JIOKOBH CIIPOBOl)EHa M apuTMHje paau IpaBoBpeMeHe uMiniantandje ICD wnu nejemejkepa u
IIpEBEHIIMjE€ HallpacHe cpyaHe cMpTH. BakHO je na ce Kao Ha y3pOK HalpacHe CMpTH ca
HajBehuM MpPUOPUTETOM TOCMaTpajy KoMopcke aputMmuje. EdukacHOCT npeBeHTUBHE
umivtantanyje ICD Tpeba ucnuratu y nauujeHara ca noBehaHMM PHU3UMKOM OJl HalpacHe

CMPTH U PEIATUBHO JOOPOM HEYpOMUIIMNHOM POTHO30M.

Pano exokapmuorpadcko oTkpuBame mnopemehaja cpuane (yHKIUje KopuIThemem
MeTtoza unaekca Mmuokapane neppopmerce (MPI) u TkusHor nomiepa (DTI) y komOunanuju
ca arpecCMBHUM TepalujCKUM MepaMa MOXKe Ja JoBeae A0 moboJspllama U cTabuin3aiuje

JUJIaTallMOHUX KapAHMOMHUOTIaTHja.
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2. MPEMMEAQ NUTEPATYPE

Knacugukanuja mumumhHuX auctpoduja je HEONXOJHA 3a IPOTHO3Y U T'€HETCKO
CaBETOBAaWE U OCJIalka CE€ HA TEHETCKE, KIMHUYKE U MAaTOJIOIIKE OCOOMHE ILITO MX CBPCTaBa y

cienehe rpyre:

-X Beszane wmmmmhae auctpoduje: Temka (Duchenn), 6enurna (Becker), OGenurna ca

koHTpakTtypama (Emery-Dreifuss), ckamyso-neponeycHa.

-ayTOCOMHO penecuBHe MuIinuhHe nuctpodwuje: ymaHo-mojacHa/limb-girdle, ayrocomuo

pelriecuBHa AUCTPOdHja A TUHCTBA, KOHTeHUTAIHE MUIIHhHE TucTpoduje.

-ayTOCOMHO JOMHMHAHTHE MUIIMhHE aucTpoduje: MHOTOHUYHA TUcTpoduja, dhannuo-cKamymino-
XyMepyCHa, KacHa IPOKCUMaIHa JUCTpOoduja, IUCTaNIHA JUCTpodHja, TMCTaIHAa UH(DAHTUIIHA,

OYHAa, OYHO-K/peJHa (OKYI0-(papUHKCHA).

OncyctBo nuctpodunHa y ckeiaeTHUM Mummhuma noBoau a0 omtehema u ryOuTKa
UHTerpuTeTa MemOpaHe u mnosehaHe oOceTJbUBOCTH Ha omrehema TOKOM MuninhHe
KoHTpakuuje. OBo omTehewme A0BOAM [0 yiacka eKCTpalelyJapHOr KallujymMa MITO
aKTUBUpA IpoTea3e yHyTap henuje. AKTUBHOCT MpOTea3a y MUOLMTHMA JIOBOJU /10 henujcke
CMpPTH, HEKpO3e, 3ana/bemha U 3aMeHe (PUOPO3HUM TKUBOM. Y CpYaHOM MHUILIMhy HeaocTaTak
IUCTpO(HUHA OCUM HA HMHTETpUTET MeMOpaHe yTHuYe M Ha KajlMjyMcKe KaHaine tuna L u
JOBOAM JI0 MEXAaHWYKOI HCTe3ama akTuBuUpaHux peuentopa [1,2]. OBu mnopemehaju
nomnpuHoce moBehawy MHTpauenyJapHOr Kalljyma, JOK TpEeKOMEepHa KOHIIEHTpaluja
KaJlllijyMa JOBOJAM 0 Jajbe CTUMyJaluje ocioOahama HHTpaueayJapHOr Kaalujyma |
aKTUBHpama MpoTeaze KallauH, Tj. IpoTease Koje Jerpaaupajy ¥ YHUIITaBa]y KOHTPAKTUITHE
nporeune [3]. HacnehuBame Be3aHo 3a X XpOMO30M M3a3MBa MYTUPAHH ajiej CMEIITeH Ha X
xpomo3oMy. CHHOBHU 0] OLla HE MOT'Y HACJIeAUTH 000JbEHE YCIOBJHEHO MYTallMjOM reHa Ha X
XpoMo30oMy, 3aro wTo Ao0ujajy Y xpomoszoMm. bonecHa majka cBoje X XpomMo3ome ca
MyTal1joM Ipejaje Kako hepkama Tako M CHHOBUMA IpU YeMY CUHOBH 000JbeBajy a hepke He
jep umajy jom jemaH X XpOMO30OM ca HOPMajiHUM T'€HOM. AYTO30MHO JOMHHAHTHO

HacnehuBame Kaia je jenan anen omreheH, Hacnelyjy ce u o Majke U 0f ola 1 MOTryhHOCT
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oonectu je 50 %. Y ayro3oMHO pelieCHBHOM HacliehuBamy o0a anena Mopajy aa Oymy

omrehena. Moryhnoct 6onectu je 25% ok je moryhHocT HocHoIna myTrpaHor reHa 50 %.

Ha ocnoBy mnpenopyka mehyHapomHor cemunapa u3 2004 roauHe, CBakoJHEBHA
Teparnuja CTepounMa je mocrana ,, 3JIaTHA cTaHAapa™ y namujeHata ca Duchenn mumuhaoM
muctpodujoM. OBe mpernopyke Cy Ha OCHOBY MHOTHX CTama Koja Cy IMOKas3ajla KOpPHUCT U
11000JbILIAKE 01 CTEPOUIHE TEPAIIUje Ha QYHKIM]Y CKEJIETHUX U pecluparopHux muiuuha [4].
Onpa cy crynuje mouese na ce pokycupajy Ha edekre Ha cpue. Silverisides u cap. cy ykazanu
na camo 5 % manujeHata Koju ¢y noOujanu aediazakopT Iyke O TpU TOJAMHE j€ MMAJIo
3HaYajHO CMambEHe €jeKIMOoHe (pakuuje y nopehemy ca 58 % OHHMX KOjU HUCY A0OHjalu
negnazakopt. OHHM cy Takohe ykasanum Ha Be3y H3Mely odyBaHe (QyHKUHje cpua u
no6oJspama QyHKIMjEe CKEJISTHUX U pecnuparopHux mMuinuha [5]. Bigar u cap. cy yka3anu ga
je 59% nanujenara ca Duchenn mummuhHOM aucTpodujoM Koju HHUCY KOPUCTUIIM CTEPOUAHY
Tepanujy pa3Buiiu cpuany ciaboct 1o 18-te rogune kuBota y nopehemy ca 10 % oHux koju
Cy KOPUCTHJIM CTepouaHy Tepanujy [6]. Houde u cap. cy ykazanu na jgedewme JnedaazakopTom
cauyBa cpuany (yHKuujy y manujeHata ca Duchenn mummhaoM muctpodujom y cryauju
TokoM mpahema Bume A0 ocaMm rojauHa. [lanmujeHTH nedeHu aedaaszakopToM Cy HMad
1000JbIIaHY CUCTOJNHY (DYHKLH]Y U CMameHY Y4eCTalOCT IWIATaTUBHE KapAHOMHUOIATHjE
(32%-58%) y nopehemy ca Heneuenum nanujertuma [7]. Markham u cap. cy ykazanu ga 93%
neue koja 6omyjy on Duchenn mummhae nuctpoduje je mmano ouyBaHy HOpManHy QYyHKIH]Y
cpua y nopehemwy ca 53 % nene ca Duchenn mummhuom auctpodujom koja HUCY aoOujata
KOpTHUKOCTepouaHy Tepanujy. OBa cTyauja mojpKaBa Ja MAlUJeHTH  JICYEHHU
KOPTUKOCTEPOJMHOM TEpanujoM TMpe TMoYeTKa cpuyaHe caabocTu TMoKazyjy Cropuje
HanpenoBame cpuane ciaaboctu [8]. John L.Jefferies u cap. cy y cB0joj CTyIuju HCTIUTHUBAIN
epexar ACE maxubutopa u Oera Onokaropa M ykKa3aiw Ha 3HaudajaH moBosbaH edekar. Ca
TEpaIrujoM Ce 3aroyesio KOJ MalMjeHaTa MOocje MOYETHUX eXOKapAuorpadckux mpomeHa y
BUay Awiaranuje cpua y 31 manujenra. ¥ 19 (68%) nanujenara je qo1uio 10 HOpMalu3aluje
crama , y 8 (26%) je momno mo moGosemama GyHKuuje yeBe komope u y 2 (8%) je 6uo
MPUCYTaH cTa0uWiaH OOJMK OoJsiecTH Oe3 Moropiuama BeIMYUHE U (PYHKIMjE JIeBEe KOMOpE.
Exokapnuorpadcku Hana3z y BUIY CMamema €HA-AMJacTOJIHOT JAMjaMeTpa JieBe KOMOope je
WMHUIIMjaJTHAa TIPOMEHA Koja je yKa3uBajia Ha moOoJsbliame GyHKIHje JieBe komope (oa 5,2 1o
4,8 um). Kon cBux manujeHarta je takohe OWI0 MpHCYTHO MOOOJbIIamke CUCTOJIEC (DyHKIHUjE
JIeBE KOMOpE IITO ce MaHu(ecToBasio cpeamum noBehamem ejeknmone pakuuje ox 36% 10
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53%. Camo aBa maiujeHTa cy ympJiia TOKOM ctynuje (06o0je 30or Hecpuanux y3poka) [9]. To
nokasyje aa tepanuja ACE mHXuOuToprma u/wim 6eTa OJ0KaTtopuMa JIOBOJIU 10 3HAYajHOT
nobospmama QyHKIMje JeBe KoMope Koja obojenux. PaHo exokapanorpadcko OTKpHUBambE
nopemehaja cpuane QpyHkImje y KOMOMHALIM]H ca arpeCUBHUM TEparnujcKUM Mepama JOBOIU

JI0 HOpMaJIM3aIlKje U CTa0WIH3alnje JUIATAIIMOHUX KapIUuOMHOIIATH]a.

Kao mto anruoTeH3suH MHXuOUTOpU OJIOKHPAJy PEHUH-aHTUTEH3UH-AJIA0CTEPOH, TAKO
u Jlocapran Onokupa perentope Tuma | 3a aHTMOTEH3WH 2 M Ha Ta] HAUYUH MOJIYJIHUIIE
anruoTeH3uH 2 curHamuzaujy. Cohn wu cap. cy wucnutuBanu edexatr Jlocaprana y
EKCIIEPUMEHTAIHUX MHMIIEBA W TIOKa3alM 3HAYajHO CcMamewme (uopoze u aujamerpa
MumnhHUX BiakaHa y nujadpparmu. Jlocaptan takohe moOosbinaBa cHary Muinnha 3agmux
excTpemuTeTa musculus extensorum longus y ekcriepumentaiaux mumesa [10]. Matsuhisa u
cap. Cy UCHUTHBAIN e(eKaT JocapTaHa y €KCIEPUMEHTAIHUX XpyaKa M OTKPUJIM CMambCHE
JIIaTaiyje komopa, hpudpose cpiia u cpuaHe HHCY(QUIUjEHIN]e 1 MHXUOUIIN]Y OKCHIaTUBHOT
ctpeca [11]. Takohe je nmokazaHO cmameme (GuOpo3e cpia M oyyBaHa cpuyaHa (QYHKIHjA y
EKCIIEpUMEHTAIHIX MUIIEBA JICYSHHUX JJOCapTaHOM TOKOM IecT mecelu [12]. Ha ocHOBY oBuX
Haja3a, OBO yKa3yje Ja JocapTaH MOXe CMamuTH (uOpo3y M cadyBaTH CHary MU jauuHy
ckeneTHUX MuiIrha u cpuany GyHKUHMjy y nanujerara ca Duchenn mummhaom nuctpodujom.
Duboc u capagauuu cy ucnutusanu npeseHTUBHU edekat ALIE nuxuburopa, nepunaonpuia
Ha IOYeTaK M HampeJoBame cIaboCTH JeBe KoMmope y jaedaka ca Duchenn mumwmhaOM
TUCTPO(UjOM U HOPMAJIHOM €jEKIIMOHOM (pakihjoM JieBe KoMope. Y CTyaujy Cy YKJbydeHa
nema yspacta ox 9,5 mo 13 roamHa ca TeHETCKHM Joka3zaHoM Duchenn wmwumwmhaOM
auCTpodHjoM, HOPMATHUM KapIUOJIOIIKUM Hajla3oM M paguoHykiennHo yrBphenom EFLK
>55% mnopn ycinoBoM na ToJiepuiry | Mr TecT 103y MEpPUHAONpHUIA W Jla UMajy CUCTOJIHU
npurucak > 80 y crojehem nimm mmHg > 70 mmHg y cenehem nomnoxkajy. ¥ 1BoCTpyKoO cIiernoj
¢dasu 1 manujeHTu cy HaCyMHYHO JTOOHjalii IEPUHAOTPUI O] 2 10 4 MI' IHEBHO Y 3aBUCHOCTH
O]l TOra KaKo ToJIepHIly-Irpyna | uin eKkBUBaJICHT Iu1anebo-rpyna 2 y Tpajawky O TpU FOJIUHE.
VY (azu 2 06e rpyme cy nobujane ca BUIJbUBOM UMEHOM JIieKa MEPUHAONPII 2 10 4 MI' THEBHO
jomr nBe nonartHe rojauHe. CBU NAlMjeHTH Cy OWIM MOABPTHYTH JETaJbHUM, CEpPUJCKUM,
KIMHAYKAM Y HMCIMTHBAamUMa Ha TOJEPaHLHUjy JIEKOBAa M PYTHHCKUM J1a0OpaTOPHjCKUM
TecroBuMa. PamuonykiennHa BeHTpukynorpaduja je pahena Ha mouetky, 36 meceuu u 60
MeceI HaKOH Tora ca in vitro obenexenum epurpouutuma ca 500 no 740 MBq tehnecijum

99-m. Ox 80 y3actonHo mcruTHBaHe aene ca Duchenn mumuhnoMm auctpodujom, reHeTCKU
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negexT Huje norephen y 3 maumjeHTta a0k je 20 mauujeHata UMano €jeKUUOHY (pakuujy <
55%. 360r Tora je obyxBaheno 57 manujeHara, 28 cirydajHo u3adpaHux cy ounm y rpynu 1 u
29 cay4dajao u3abpanux cy ownu y rpynu 2 . Ha kpajy crynuje cpeama ejeKiroHa Gpakiuja je
cMmameHa ca 65% Ha 58% y rpynu 1, u ox 65 % nHa 56 % y rpynu 2 nocne 60 mecenu. Jenan
nauujeHt u3 rpyne 1 je umao EDJIK < 45% y omHOocy Ha ocam manujeHara y rpynu 2 ca
EDJIK < 45 %. Moxe ce 3ak/by4uTH J1a MIEPUHIONPWI KOjU je opauHupan 60 mecenn uma
MPEBEHTUBHU edekar y aedaka ca Duchenn mumuhaom nuctpodujom u HopmanHom EDJIK y
nevaka crapoctu usmehy 9,5 u 13 roguna crapoctu. Cmamwena EQJIK je Ouna peructpoBana
y 25 % nanujenara ca Duchenn munmmhaoM muctpodujom npe 13-te roguue xuBoTa. Jleueme
cpuanux mnopemehaja y manujeHara ca Duchenn wmummhHOM auctpodujom renepaiHo
noapxaBa U ykJbyuyje ALE unxubutope, melyruM OBOM CTyAMjOM je IpeacTaBJbEH
npo@uiakTHUKu edekar MepuHAOoNpHIa ITO YKasyje na ce y mnauudjeHara ca Duchenn
MumhHOM Tepanujom Tpeda 3armodeT JIeUeHhe MePUHIOTPUIIOM joIll 011 9,5 roluHe CTapoCTH
6e3 o003upa Ha EDJIK. [lokazaHa je epuKacCHOCT MEPUHAOIpHUIIA Yy NPEBEHLMJU CHHUKEHA
E®JIK ucnox 45 % mnocne 60 mecenm mpahewma [13]. Rafael-Fortney u capagnunm cy
MCIUTUBAIN eeKaT paHor 3arounmbama JaBama JInznHonpuia 1 CIUPOHOIAKTOHA U lbUXOBY
3aITUTHY YJOTY 3a CpuaHy M CKEJIETHY MYCKyJaTypy Yy MHIIEBa ca KapaKTepUCTHKaMa
Duchenn mumwmhue aucrpoduje. Y cTyaujy cy Owie yKJbydeHE TpH TpyIle O JIeCeT
eKCIepUMEHTATHIX MHUILIEeBa KOjUMa HEJOCTaje AMCTPOPHH U Ca CMAmBEHUM YTPO(PHUHOM,
CKEJIETHOM MHOINATHJOM M KapJUOMHOIATHU]JOM, CTalkhe KOje OJIMCKO OMNOHAlla KIMHUYKU
Duchenn mummhny auctpodujy. Jenna rpyna je noOujana JU3WHOTPHI U CHUPOHOJIAKTOH
MOYEBIIN OJ] OCME HeneJbe KMBOTa, cieaeha je moOujanma mouyeBIIM OJ YETBPTE HEIEIhE
AKHUBOTA, JOK Tpehoj Ipynu HUCY /aBaHU JICKOBHU. Y JBa/E€CeTO] HEJIEJbU KUBOTA CBU MHILIEBU
Cy MMaJli HOpMaJIHy €jeKIMOHYy (paklujy Hako je Op3uHa MOKpeTa cpuaHOor Mmumuha Omia
nopemeheHa y rpynu Koja Huje qo0ujasia jgekoBe. 3abeekeHa cy modoJbliama y MUIIEBa KO
KOJUX je& 3aloueTo JICYCHE y OCMOj HEACJbH M 3HavyajHa MOo0OJblIama Y MHIIEBA Y KOJUX je
3arMo4YeTo JIeUeHhe Y YETBPTOj HEAEJbH KUBOTA. MUIIEBH KOjU Cy A00OHjalid OBE JIEKOBE CY
UMalld 3HAaTHO Mame omTehema KapIMOMHOLUTA, Ca CMamemeM HMYyHorjaoOymuHa G y
MHTPaKapAMOMHUOLIUTHOM cepyMy 3a 44 % y MuiieBa ca o4eTKOM JIeUeHha y OCMO] HeJleJbU U
cMamemne 011 53% y MuIleBa ca MOYeTKOM JIeUeHha y YETBPTO] HENeJbU )KUBOTA, a Takohe cy
CMamCHEe W MaTpUKC MeTajononpoTenHase. CpuaHa, ckelieTHa W aujadparmMaina QyHKIHUja

MycKyJatype y ex vivo mumuhHoMm Tecty je 6una 80 % oa HOPMAgHOr y OHUX MMIIEBA
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KOjUMa je paHO 3amoueTo Jieuewe y oaHocy Ha max onx 40 % on HOpMmaiiHe (yHKIMje
CKEJIEeTHUX MuIlnha Koju HHUCY Jo0ujanu JekoBe. Jlakie paHO 3alnouumbame JaBamba
KOMOWHAIMje OBUX JIEKOBa JHM3MHONPHJIA U CIHMPOHOJAKTOHA Yy BEJIMKO] MEpU CMamyje
omreheme MHOKapAa U MO HPBHU IYT C€ OBUM JIEKOBHMA JOKa3yjy MOOOJbIIAka OCHM Y
CpYaHO] U y CKEJIETHOj MycKynarypu. KapamoBackynapHa MarHeTHa pe3OHaHIIA je MoKa3aa
HOPMAaJIHY €jeKIMOHY (paklHjy JeBe KOMOpE y CBe TpH Irpyne. Mehytum aHanu3a Hampe3ama
31J1a JIEBE KOMOpE j€ [0Ka3aja MEpJbUBE Pa3JIMKe U Y CUCTOJIHO] U Y JUjaCTOJHO] QYHKIUJU U
OHe cy OuJie MHOTO 3Ha4yajHUje Y 0a3alHOM CErMEHTY JIEBE€ KOMOPE Y OJTHOCY Ha BPX, CIIMYHO
Ka0 U KapJauoMuornaryja y nauujesara ca Duchenn mumumhHOM nuctpodujoM KojJ 4oBeka rae
ce nouyeTHu nopemehaju jaBibajy Ha 0a3aJHOM CErMEHTY y OJHOCY Ha BpPX JIEBE KOMOpE.
[Topen reHeTrke Koja yuecTByje y MOjaBH KapAHUOMHUOMIATHje U 000JbeHha CKEeJIETHUX MUIlKha,
paHo 3aMoYHbake JIeUeHha CIIUPOHOJIAKTOHOM Y KOMOMHALIMJU Ca JTU3UHONPUIIOM JOBOJHU JI0
3HavajHe HOpManu3anyje MumnhHe (QyHKIMje U MpeBeHLje TKUBHUX IpoMeHa. 300r goka3a
KOjU YKa3yjy Ja ce o00oJbemhe MHUOKapAa pas3Buja y mamujeHata ca Duchenn mummhaom
muctpodujoM u mipe Hero gohe no nopemehaja ejexkunone pakiuje aese komope. Cod3upom
Jla C€ paHe XUCTOIATOJIONIKE IIPOMEHE KOj€ CE jaBJbajy U Y CKEJICTHUM M y CPUYaHOM MHILIUhy
HEMHUHOBHO J10BOJie 10 (uOpo3e, MOKEMO 3aKJbYUYHUTH Ja JIEKOBH KOJU MMajy aHTU()HOPO3HU
edekaT Kao MTO Cy JU3UHOMPWI M CIUPOHOJIAKTOH MMajy Behe KOpHUCTH aKo ce 3amovyHe

nedeme y panoj dazu 6onectu [14].

Ilopen oBe Tepanuje y onTunujy wiM y a3y UCHOUTHBaWka Cy U JPYT'M BUIOBU
Tepanuje Kao ITo je mojokcamep 188 koju je HejoHCKM mosmuMep. YOaluBame BEIITAuKHX
MOHOJIMIIKUJA JOBOJM JI0 MOTpaBibama omreheHux Ouonomkux memopana. [Tonokcamep 188
JOBOJM /10 cTabuiu3anuje MeMOpaHe LPBEHUX KpBHUX henuja y Oosiectu cpractux hemnuja
[15]. Yotsuda u cap. cy BpIInIM UCIIMTUBaKE Nojokcamepa 188 y nuctpodun nepunurapHum
CplMMa eKCTIepUMEHTaIHUX MUIIEBA U IOKa3aJld J1a MpUMeHa mnojiokcamepa 188 y3 undysujy
noOyTamMuHa cnpedaBa pas3Boj akyTHe cpuaHe uHcydunmjermje [16]. Townsend wu cap. cy
yKazajii Ja OCMOHenesbHa HH(]Y3Wja mojokcamepa 188 y mca 3maTHOT peTpuBepa ca
MumrhHOM JUCTpodHUjoM TOKa3yje cMameme (ubpo3e cpla U TNpPEeBeHUpa AUIIATALH]Y
koMopa [17]. Ha ocHOBY oBUX cTyauja Ha >KMBOTHH-ama, Iojokcamep 188 Ou ce morao
KOPUCTHTH y aKyTHO] Tepamuju y mnamnujeHata ca Duchenn mummhaoM auctpodujoMm.

NuTtpaBencku nosokcamep 188 Moxke na Oyae o1 KOPUCTH y CIipedaBamy olutehema cpia y
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Bpeme noBehaHor crTpeca, ykJbydyjyhu Xupyprujy y OpTONEAHJH, PECIUPATOPHO]

MHCY(QUIMjEHIIN]H U aKyTHO] IEKOMIIEH3aIMjH CpyaHe MHCY(puLnjeHnuje.

Nnebenon je cuntercku a”aynor koensuma Q10, aHTMKOCHMIAHTHHU JIEK 3a KOJU je
JIOKa3aHo Ja MoOoJplIaBa pecrnuparopHy (PyHKIM]y MHUTOXOHIpHja W NENHMjCKO CTBapame
eHepruje. Buyse u cap. cy gaBanu excriepyuMeTalHuM MulieBuMa VneOeHoH yxke ol AeBeT

MecCelH U yKa3alii J1a OH MOJKE Jla CMambH CTBapame CPUAHOT 3anabema 1 puopose [18].

I'enetrcka Tepanuja uma obehaBajyhe usriene myreM 3aMeHe MyTHPaHOT AUCTPOGUH
reHa y cBUM MuminhHuM TkuBHMa. MelhyTuM, pa3Boj TeXHUKE F'EHCKE Tepaliije je cCyodeHa ca
OpojuuM m3azoBuma. Juctpodun rex (2,1 munona 6a3HUX mapoBa) je CyBelle BEJIUKU Ja ce
IpeHece IMyTeM I[O3HATOI CHCTeMa BeKTopa. To je 1d0oBeno 10 pa3Boja MUHH/MUKPO
IUCTPOPUHA, MaBUX NEIMMUYHO (DYHKIHMOHATHUX MpOTeHMHA. Yue M cap. Cy J0Ka3alu
noOOJbIIAHM ~ MHTETPUTET  CapKojeMe y CpIy eKCIepUMEHTATHHX MHIIeBa ca
MUKpPOJUCTPO(UH T'€HCKOM TepamujoM IoMOhy peKoMOMHOBaHOT ajeHo Bupyca [19].
I'peropoBuh u cap. cy Takohe ykazaqu O CpyYaHO] EKCHPECHJu MHKPOIUCTpodHuHA Y
eKCIEePUMEHTAIHUX MHUIIEBAa KOpUIIhemeM PpEeKOMOMHOBAHOr aJieHoBHpYyc BekTopa [20].
Townsend u cap. cy ykas3anu Ja TpaHCAYKIMja MUKPO-AUCTPO(HHA Yy eKCHEPUMEHTAIHOM
cpiy momMohy peKOMOWHOBAHOT aJCHOBHpYCa TIpEeBEHHpAa HACTaHAK aKyTHE CpYaHe
MHCYQUIMjUjEeHIIMje n3a3BaHy JoO0yTaMHHCKUM cTpecoM [21]. Bostick u cap. cy ykazamu na
CpuaHa eKchpecHja MUHU JuUcTpoduHa y 22 Mecenu CTapor eKCIepUMEHTATHOr MHIa
cMamyje U TmobOoJblllaBa cpyaHy (GuOpo3y amu HHUje JOLII0 10 HOpMalu3alMje CBUX
napamerapa cpyaHe ¢yHkugje [22]. Mendell u cap. cy mnomohy pekoMOWHOBaHOT
aneHoBupyca ( TAAV) naBanu y CKEJICTHH MUIIMh MUHHM TUCTPO(PHUH M JONUIO j& JO TMOjaBe
muctpodun peaktuBHUX T henuja mTo je moBeno a0 3a0pHUHYTOCTH 3a 030M/bHA UMYHCKHU
MOoCpeIoBaHa OrpaHUYeHha HE caMO Ha BeKTOpy Beh um Ha camoM aucTpoduH nporteuny [23].
[ToyetHa tepanuja Ha henujckoj ocHoBH y manujeHata ca Duchenn mumuhaOM nuctpodujom
je Owmna ¢okycupaHa Ha MUOOJACTHY TpPAHCIUIAHTAIM]y OJHOCHO TPAHCIUIAHTALU]y CTEM
henmnja. UcTtpaxuBama Ccy ykazaia Ha CMambEHY MJIM HUKAKBY €KCIPECH]y TUCTpOodHHA mocIie
JlaBamba MHEKLMje MuobaacTa. 300r OrpaHUUEHOT yCIeXa, UCTPaKMBaba Cy MPOLIUPEHA U Ha
MatuyHe henuje Koje cy OWiM MpeTXoJHUIM MHOreHa. Hekosnko u3BOpa MOTEHIIMjaTHUX
MaTUYHUX henuja cy UAEHTU(UKOBAaHU, YKJbydyjyhM KOIUTaHy Cpxk, caTeJuTcke henuje,

mumrhu 1 marnyHe henuje nodujeHe u3 kpBu [24]. TpancruianTanuja KopunthemeM KpBH U3
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MyMm4yaHe BPIIIE j€ Jjajia OrpaHHYCHE Pe3yiTaTe jep je mpolieM MpeacTaB/ba0 UMYHH OJTrOBOP.
300r ToTra je maxkmha ycMepana Ha ayrojiorHe Matuune hemuje [25]. Takahashi u Yamanak cy
IpPBH yKa3aJyd Ha TeHepalujy IUIMPONOTEHTHHX MaTHYHUX henuwja y mumena [26]. Bbuxos
KOHLENT je OHo pemporpaMmupame oApaciux henuja y MIMPUIOTEHTHO CTamke IWITO Ou
oMoryhuso cTBapame MalMJEeHTOBUX ClENUM(PUUHUX MAaTHYHUX heinja Koje OU Morue na ce
nokpehy y mpaBuy muorese Jyoze. Cajamima Tepanuja MaTHYHMM henMjama y CpyaHOM
mumrhy je ycMepeHa Ha Jieuerme MH(apKTa MHOKapAa W CpyaHe MHCY(UIMjeHIUje JOK je
OYHUIJIE/IHU MEXaHU3aM YKJbYYEH y Tepaluju JIOKATHO Jydyewe (pakTopa pacTa U LIUTOKUHA

KaKo 0J1 CTpaHe MaTW4YHUX henuja Tako v TkuBa foMahuna [27].

OcHoBa Tepamuje TMpeCcKakame EKCOHa Je Ja C€ KOPUCTH IMpedalnBame
OJIMTOHYKJICOTHIA J1a ce 3ao0uhe mytupanu excoH. L{umb je ma ce crBopu BMD ¢enorun ca
JeIMMUYHO (DYHKIMOHAJIHUM NPOTEUHOM aAucTpoduHa y mumuhuHuMm TkuBuMa. Crynuje y
JbYJICKUM CKEJIETHMM MHUIIMhHMa fajy MOTBpAE OBOI KOHLENTa, MelyTMM HcIuTHBama Ha
KUBOTHIAMa ca T[O0Ka3aja OrpaHWYEeHY eKCIpEecHjy AHCTPOPHHA y CpPYAHOM TKUBY
KopuniheweM MoYeTHUX OJMTOHYKJICOTUAHUX popmynanuja [28]. Jearawiriyaraisarn u cap. cy
eKCIepUMEHTATHUM MHUIIEBUMA JAJId EKCIIePUMEHTATHUM MHUIIEBIMAa HOBU KOHYTOBaHU
dbochopoananumar mopdosmHo oxuromep (PPMO) u 0OHOBWIM €KCIpecHjy CpYaHor
TUCTPO(UHA, CMakEHE CEPYMCKE KpPEeaTHH KHMHA3€ M MO0OO0JBIIANN JIMjaCTOJIHY (YHKUH]Y U
xunepTpodujy cpla 3a cejaM Mecell HakoH rnoderka Tepanuje [29]. [Ipeckakame excoHa je
CTBOpMJIO HajOOJbe pe3yaTare U Jajbe CHUCTEMCKO TECTHPame HOBOT KOHYTOBAHOT
dochopoaunanumar mopdosmHo onuromepa (PPMO) je HEONXOAHO y KHUBOTHECKHM
MoJelMa Tpe MOKpeTama JbYICKUX KIMHMYKUX HCIHUTHBama. 1paHCreHa CHHTe3a as3o0T
MOHOCKHA j€ TMOoKa3aja 3HaTHE MOBOJbHE edekTe y OoBUX manujeHara. Townsend u cap. cy
UCIMTUBAIN €KCIIEPUMEHTAJIHE MHIIEBE Ca TPAHCTEHUM CTBapameM MUHU IUCTpoduHa caMo
y CKEJeTHHMM U AujadparMajHuM MHUIIMhMMa anu HE Y CpYaHOM MUIIMhy W J0Ka3aiu
HOpMaJIHy CHary ckejgeTHux Mumuha um noBehaH cmontanu pan. Mebhyrum nocie 4 1o 5
MecelM Cple TPAHCTEHOI MHIAa je YKa3uBaJlo Ha moBehame auiaTaiuje JieBe KOMOpe U
3HA4YajHO cMameme cuctonHe ¢ynkmuje [30] u momasu ce [0 eTUYKOr NHTama Aa Jd
nomnpasibake (QyHKIMje ckeleTHHX mummha 0e3 mompasibama (QyHKIHMje cpyaHor Mmumnha
noBoau 1o moBehama KapauoMHuomnaruje, jep ce Ha MOYEeTKYy Makikha ycMepaBa Ha CKelleTHe
mumuhe 1ok npaBu epekar Ha cpuaHu Mumuh y nanujeHata ca Duchenn mumumhaom

JUCTPO(UJOM Ha MOUYETKY HE MOXe OUTH Mo3HaT. be3 Hekux 00JbUX KapIMOJIOIIKUX Teparuja
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y OBOM TpEHYTKy, Tepanuja CKeJeTHUX Muimha Moxe mnoBehatu ydecranocT

KapAMOMHOIIATH]a.

Pano jaBmame Temkux oOJMKa KapauoMmMHuomathje y mnamujeHata ca Duchenn
MumuhHOM JUCTpOodHjoM MOKe OUTH CEKyHAapHa MOCeauIa Apyrux o0osbema. Mavrogeni u
cap. Cy yka3aju Ha BUPYCHM MHOKapautuc y 4 on 6 mauujenara ca Duchenn mummhaom
auctpodujom ca (GuOpo3HUM IpoMeHama BUl)EHUM Ha MarHeTHoj pe3oHaHuu cpua [31].
Xiong U cap. cy y €KCIEpUMEHTAIHMX MHIIeBa Joka3zanu na uHgekuuja ca Coxacki B3
€HTEPOBUPYCOM JIOBOJM JIO BHINE OOJMKA TEIIKUX KapauomuomnaTtvja y mnopehewmy ca
KOHTPOJHOM TpyrnoM HopMmanHux mumieBa [32]. Jlakne nmanujentu ca Duchenn mumuhaoM
aUCcTpodujoM MoKa3yjy noBehaHy OCET/bMBOCT HAa BUPYCHH MHOKAapJIUTHUC, LITO Pe3yJaTHpa
TEIIKOM KapAuoMHONaTHjoM y miahum roamHama >kuBoTa. [lopen Tora exokapauorpadceka
MpoleHa JHMjacToiHEe (YHKIIMjEe JIeBEé KOMOpPE MOXKE Ja YKaKe Ha TOBOJbaH edeKaT joun
paHUjer 3anoyrmama Tepanuje Ko MalrjeHara ca U30J0BaHOM JHjacTOJHOM JUCHYHKIIN]OM
JOK je cucTolHa (YyHKIMja joll yBeK odyBaHa. MelhyTuM y yJIHO MOjacHO] MUILKNHO]
aucTpoguju, TyOWTaK CapKOIVIMKaHAa Yy KapJMOBAacKyJapHOM CHUCTEMY JIOBOIU 10
KapauoMuomnatyje. Mako y muiieBa HeJocCTaje CApKOTIIMKAH U3 MeMOpaHe KapIUOMHOIUTA,
BUXOB (EHOTHN KapauoMuomnaTHje ykazyje na mosasu 30or npekuga y DAPC (dystrophin
associated protein complex) y cpuanoj Backynatypu. Ilopemahaju MukpoBackynaType cy
NPHUCYTHH MIMPOM CpLia KOJ rama-CapKOrJIMKaH Je(QHUIUTapHIX MUIIEBA, Al OBE IPOMEHE ce
NIPEeBEHUPAjy JaBamkbeM 0OJoKaTopa KallMJyMCKHUX KaHaja Bepamamuia, Koju HuMa
Ba30MJIaTaTOPHA CBOJCTBA. MexaHW3aM KOJUM BeparaMuil MOCTHXKE Tepanujcku edexar je
HEMO3HAaT a MoXe OuTH 300r MOCTH3ama Mamker MEXaHHYKOT cTpeca 3uaa 300r
Ba3oAMJIATAllMje WJIM JUPEKTHUM YTHIQjeM Ha KapauoBackyinatypy [33]. Benuxku Opoj
nanyjeHara ca MUIIMhHOM AMCTPO(UjOM MMajy 3HaKe MHQuaManuje. 3a UCIIUTUBAKE YyJIore
uH(pIamalyje Koja je OArOBOpPHA 3a aKTHUBAlMjy HH(IJIAMATOPHOTr Mpoleca y MHUIIHhHO]
auctpoduju, Rawat u capagHum cy UCTpaXHBAIW MEXaHM3aM HH(IaMaTOPHOT Ipoleca y
MHUIIIEBA M JbYJACKMM TKHBHMAa Yy TMalMjeHaTa Koju O0oJy]y OJ YOHO TOjacHE MHUIIHUhHE
muctpoduje tMn 2B (LGMD2B). OHu cy ykaszanum Aa Cy Je€JOBH 3alaJbeHCKOI IyTa
HEeperyJlvucaHd M JoJjla3u 10 obosbewa Mummha y mopehemy ca KOHTPOJIHOM TpyloM ca
3apaBuM Munhuma W a npumapHa 3axaheHa ckejneTHa mulivhHa henuja Moxke na Jiydu
MeaujaTope 3amnajberha KOjU IUPEKTHO Y4YecTBYjy y CTBapamy HHQuamanuje. Haumme y
obosenuM mummhHuM henujama mocToju excrnpecuja ypol)eHMX MMYHOJIOUIKMX MOJIEKYJa,
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ITO yKaszyje na 3axBaheHu Muiuh Moke TUPEKTHO J1a JONpUHECE 3alajbelhy Y MHUIIMNHOJ
aucTpoduju, U cBe TO Mpyxka HoBe Tepanujcke MmoryhHoctu 3a LGMD2B. Onu 3akspyuyjy na
je BepoBaTHO Na (M3HOJIONIKE MPOMEHE Yy CKEeJICTHUM MHIIMhHMa Be3aHe 3a KUBOTHO 100a,
3ajeTHO ca YTHUIajeM CIOJbAlllFhe CPEIMHE MOTY MOKpPeHYyTH mporec Ooiectn y LGMD2B.
Onu Takolhe ykasyjy na omreheHa mia3ma MemOpaHne koja je nmose3ana ca LGMD2B nosoau
no ocnobahamwa ennorernx ATP u apyrux omacHux eHaoreHux cyncranmu, Hip. HMGBI,
S100. OBu Mosekynu ce Be3yjy 3a cBoje MoOwinHe peuentope P2X7 u axkTtuBupajy
uH(paamanmonu nyt. OBaj MpoIec MOXKe Jia aKTHBHpa He camo nHpaamanujy u ¢uodpo3y Beh
Ja 1oBeje 0 3Ha4ajHuX omtehema u nucynkiuje mummhuux Biakana [34]. Christopher R.
Heier u capagnunuy cBOjUM NPEKJIMHUYKUM CTyJMjaMa yKa3yjy Jla HOBU opaiHu jek VBP15
npyxa obOehaBajyhe pgokaze o edukacHOCTM Yy Jieuyewy MalMjeHara ca MUIIHhHOM
auctpodujom. Hbuxosu pesynaratu nokasyjy aa VBP1S5 noBomu 10 cMamema 3anabeHCKOT
Ipoleca y MMIIEBa ca 3HallMMa CIMYHUM OHMMa KOJU ce Hajlaze y mauujeHara ca Duchenn
mumrhHoM guctpodujoM. Onu ykaszyjy na VBP15 wmturtu u jaua mummhe 6e3 3HauajHUX
HEeXeJbeHUX e(eKaTa KOju Cy IOBE3aHu ca ynoTpeOoM KopTUKOocTepouaa. Jleueme cajaimboM
CTaHJAapPHOM TepanujoM KOPTHUKOCTEPUIUMA MOXE C€ KOPUCTUTH CaMO Yy OIPaHUYEHOM
BPEMEHCKOM HHTEepBally 300r Moryhux o030MJBHMX HEXEJbeHUX edeKkaTa KCO IITO Cy
OCTEOIopo3a, CylmpecHja UMYHOI CHCTEMa M CTBapama XOopMmoHa pacta. OHM ykasyjy Aa
VBP15 unxubupa ¢pakrop tpanckpunuuje NF-KB, kibyunu Mmonekyn henaujckor cursana Kkoju
ce Moxe Hahu y BehnHHU 3amajbeHCKUX TUMOBa henuja Koje mMajy yiaory y uHGIamManuju u
omrehemy TkuBa. Takohe ykasyjy na je NF-KB aktuBan y aucTtpoduH-AedUIUTApHUM
Mumuhrma roguHaMa rnpe mojaBe CUMITOMa OOJIECTH IITO TOBOPH J1a BPJIO PAHO 3allOYMHAE
neuema manujeHara ca Duchenn mumuhzoM guctpodujom ca VBP1S5 moxe cnpeuntu uim
YCIIOPUTH TOYETaK HEKHX KIMHMYKMX cumiToMa. llocraje cBe jacHuWje Aa je MHTETPUTET
MeMOpaHe u OOHaB/bame IeHEe (QYHKUIUje HajBaXHUjU ¢GakTtop y MHIIHhHUM,
KapAMOBaCKYJIApPHUM, HEYPOJETeHEpaTUBHUM U O00JbEHHUMA JMCAJHUX IIyTeBa. XEMHJCKE
ocooune VBPI5 ykazyjy Ha moryhHocT neuewa apyrux obOosbewma [35]. Maltzahn wu
capaJHULIM y CBOM paay Jl0Ka3zyjy Aa yOpusraBawmbe HOBOI JbYACKOI NPOTEHHA Yy MHMIIKh
nanyjeHara ca Duchenn mumunhHOM auctpodujoM 3HauajHo nosehaBa BEJIMUMHY U CHAry
mumuha u To cy pe3yiTaTH KOju OM MOTJIM JOBECTH JI0 3HAYajHOT MOOOJbIIAA Y JICUCHY
OBHMX MallMjeHaTa Ha CIMYHOM IPHHLMIIY Kao LITO je KopHuilhewe HHCYIMHA Yy Tepamnuju

nuabeteca. OHM yKa3yjy Ja OBaj MPOTEWH Moja HazuBoM Wnt7a moacTuye pacT U OOHOBY
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MUIIUNHOT TKMBa U JI0Ka3yjy UCTE BpcTe mobosblama y Mojeny muma u Duchenn mummhne
muctpoduje. Ykasyjy na unekuuja Wnt7a noehasa MumnhHy cHary 3a CKOpo JiBa IIyTa, Ha
CKOpO HOpMaJIHE BpeAHOCTH MulnhHe cHare. [lokasyjy ¥ Ja ce BeJIrMurMHa MUIIUNHOT BJIaKHA
nosehasa u 6mio je Mame omrehewa muinha y nopehemwy ca KOHTPOJHOM I'PYIIOM MHILIEBA
Kojuma Huje naT Wnt7a. 3HauajHOCT OBOT OTKprha 10 OBUM ayTOpHMa je U y TOME Jia CE OBaj
TepanujcKu MpUCTyM MO>K€ IPUMEHUTH Ha Jipyre OoJsiecTu ca ciadbouthy mumumha [36]. Xu u
capaJHUIIM Y CBOM pajy yKa3yjy Ja riauko3unrpancdepasza Galgt2 kao reHcka Tepamnuja Moxe
CMambUTH CUMNTOME OOJIECTH y pa3IMYMTUM TUMOBMMA MuUIIMhHUX auctpoduja. Howuje
CTyAMje yKa3zyjy Jla BeJIMKU Opoj reHa Moxe Ja u3azoBe omrehewe mummha U ako ce He
nmomnpaBu  TeHeTCKM  jAedekT Hacraje  Oosmect. Benmka — ekcnpecuja  IpOTEHHA
rnukosuinTpancdepase Galgt2 koju Mema eKCIpecujy M CBOJCTBA OCTANIMX NPOTEHHA
YKJbYYEHUX Y CKEJeTHUM MMIIMhKMMa, cMamyje CcUMINTOMEe MHIIMhHUX auctpoduja y
obnuiuMa MUIIMhHUX AUCTpodHja ca CMAambEHUM CTBapameM IUCTPO(UHA WIM JaMUHHUHA.
Onu cy ucnutuBanmu epexar Galgt2 mpexko HEroBOr cTBapama y MOJENIy MHIIA ca YAHO
nojacioM mummhHoM guctpodujom Tun 2D. CrBapame Galgt2 nmoBoam a0 cMamema
mumuhaor omrehema u Galgt 2 rercka Tepanuja ITUTH MUIIUNHO BIAKHO Of] omTehema.
Haxne noehano ctBapame ruko3mwiTpancepase Galgt2 moxe umaTtu Tepanujcke edekre y
[IUPOKOM CIIeKTpy MHUIIUMhHUX auctpoduja. OHU Cy pa3BWIM TE€HCKY Tepamujy MPUCTYIIOM
crBapamy Galgt2 cDNA. Bbyayha uctpaxuBama Cy HEONXOJHa 3a pa3BHjalkeé METOJa 3a
CHCTEMCKY HCIIOPYKY THX BEKTOpa T€HCKe Tepamuje Kopumhemem Jbyackor Galgt 2 ¢ DNA
Koju mokpehe ckeneTHH wim cpuyanu muniuh npexo oapeheHnx crenupUIHUX perenTopa Kao
U uAeHTH(]UKaNMja JIeKkoBa Koju Mory na nosehajy ctBapame Galgt2 y mummhy Koju mMoxe
umatu Tepanujcku edekar [37]. Yamanchi u capagnuny cy uaeHTUPHUKOBAIN KOMOMHOBAHH
TeparujCKi IPUCTYI y MOJEJy MUIlla KOjU c€ TI0Ka3ao e(UKACHUM Y JIeueHhy KOHTCHUTATHUX
mumnhaux auctpoduja. Konrennranna mumwmhaa guctpoduja tun 1A je npyru Hajuemhu
00JIMK KOHreHUTaIHUX MUIIMhHUX auctpoduja. [lanujentu ca oBuM o0IMKOM 6oJecTH UMajy
cinab tonyc mummha Ha pohemy, jako ocliabibeHy HeypoMHIIUhHY (YHKIH]Y U PETKO Cy Y
CTakby Ja CaMOCTAIHO XO0Ja)y. MHOrM TmanMjeHTH ca KOHIMeHUTAJHOM MHUIIMhHOM
IUCTpodHjoM J0KHMBE MPEBPEMEHY CMPT, OWJIO yCie[ pecHHpaTOpHUX KOMIUTMKAIHMja WIN
3a0CTaTKa y pa3Bojy W HampeaoBamy. Mako je ocTBapeH 3HauajaH HAMpegaK y MpaBIly
pasyMeBama MOJIEKYJIapHUX W OHOXEMHJCKMX MeXaHW3aMa KOHTCHUTaJIHEe MulnhHe

auctpoduje TN 1A, He MOCTOjU HUKAKBa eHKacHa Tepamnuja y 60pou IpoTUB T€ CMPTOHOCHE

12 |



6onectu. OBaj MCTpaXMBA4yKM TUM YyKasyje Ja C€ MaToJIOIIKH Mpolec Koju ce Buba y
KOHIeHUTANHO] Mumuhaoj auctpoduju T 1A pesynrar mnopemeheHe perynaiuje
BUIIECTPYKHUX henujckux QyHKIMja U mpolieca, ITO 3HAYHW Ja O Tepamnujcka cTpareryja oumia
Ja ce MCTOBPEMEHO IMJba HEKOJMKO MeXaHH3ama Ja OW JOIUI0 1O CMamemha CHUMIITOMA
6onectu. OHU Ccy IpOyyYaBaIM UCX0J KOMOMHOBaHE Tepamnuje nparehu pexumM MOHOTeparuja.
[loBehana perenepauuja, noBehaHuM cTBapameM MUIIMNHO CHEUUPUUHUX HHCYIUHY
ciuyHux ¢akropa pacra 1- IGF-1, m npesenuujy hemmjcke cMpTH IyTeM HMHXHUOHUIMjE
cTBapama Bax-mpo-amonronmyHor mporteuna. [lopex Tora 3a TecTHpame OBe KOMOHMHOBaHE
Tepanvje oHM cy Bax guctpodun aedunuTapHUM MHIIEBUMA JaBAIM PEKOMOMHOBAHU
xymanu IGF1- wuHcynuny cnuuan ¢aktop pacra. KomOuHOBameM oOBe JBe Teparuje
UCTpaXMBauM Cy YTBPJAWIM Ja Hopel MoBehaHe mace Tena W MHUIIMhHE Mace, MUIIEBH CY
MMajii 3HA4yajHO MOO0OJbIIakhe JIOKOMOTOPHOT KalalmuTeTa W 3Ha4ajHO MO0OO0JbIIamke
JIOKOMOTOPHOT KamanuTeTa ¥ 3HauajHoO MoOoJsblIamke y MUIIKMhHOj matosoruju. HajsHauajauju
pesystaT je OMO 3Ha4yajHO cMameme MHGIamanuje U GuOpoze kao pe3ynrar KOMOWHOBaHE
Tepamyje a Koja ce HHUje BHUAeNa MpU ymnoTpeOu MoHoTepamuje. VcTpakuBauku TUM je
3aKJbyydO Ja je e(uKacHa IpuMeHa OBe KOMOMHOBaHe Tepamnuje y NalujeHara ca
KOHI€HUTATHOM MUIIUhHOM aucTpodujomM Tumn la, Harnamasajyhu yOenJbuB apryMeHT 1a
KOMOWHOBaHM NPUCTYN HWMa CHHEPrUCTHYKE KOPUCTH Yy JIedewmy NalMjeHata ca

KOHI€HUTATHOM MulinhHoMm auctpodujom [38].

JlunataTuBHE KapAMOMHOIIATHje MpeJcTaBa/bajy BoJehM y3pOK CMpPTHOCTH Yy
nangjeHara ca MumnhauMm auctpodujama. CranpapAaHu (apMakoJOMIKK JIEKOBH HUCY Y
CTamy /1a ce Oope MPOTHB OCHOBHHUX ICHETCKUX JeeKaTa KOjUu J0BOAE A0 XPOHUYHE CpUAHE
cnaboctu U ¢ubpo3He uHMITpanuje. ANTEpHATUBHA CTpaTeTrHja 3a JIeYCHE IUJIaTaTUBHE
KapAMOMHOIIATHje I0CJIe HWHTEH3UBHUX MCTPAKHUBaWka YKJbydyje TIE€HETCKY MU henujcky
tepanujy. Mako TpeHyTHO HajBuie oOehaBa, TeHETCKY Tepalujy yCMEPEHY Ha JIeUeHe cplia
Tpeba MaXJbUBO PA3MOTPUTH Y BUAY M300pa BEKTOpa, HAYMHA HCIIOPYKE U 3aMEH-CHH TI'eH.
Mopajy ce npuIaroJuTy BeIMYuHA TPAaHCTEHA HIIP. TUCTPOGUH U M30eraBame MOTSHITH]aTHOT
MMYHOT OJroBOpa Ha TpaHCT€HE W/WiK BHUpycHe Kamcyie. Kao nmsp tepammje, MictoRNAs
HyIM MPEIHOCTH Koje 3ao0uiase o0a HexesbeHa AejcTBa. MicroRNAS cy kpaTka KoJupama
KOje MEHajy eKCIIpecHjy T'eHa peryjanujoM cTtaOuiHocTH wiu npeBohema RNA Tokom
pa3IMUUTUX pa3BOjHUX Ipoueca win 6onectd. MicroRNAs cy nokaszanu aa urpajy KJbydHy
yJOTY Yy peryiucamy HampeJoBama KapJAUOMHUOIATHje U Kao pe3yiTar Tora Cy MOCTaIH b
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reHetcke Tepanuje [39]. Oxpabpyjyhu pe3yntaTu y NpeKIMHUYKUM CTyAHjaMa JIOBEIHU CY J10
unTterpanuje mRNA y kinnnuke cryauje. [Jo ckopa je miRNA ciyxuna kao 6uomapkep 3a
npaheme HampeaoBama 00JIeCTU U UCIIUTHBAE Tepanujcke eUKacHOCTH 3a Apyre Teparuje
3a pasnuky on RNK mussane tepammje [40]. Jemam RNK mpousBox Miraversin koju ce
KIMHAYKA KOpHUCTH 3a Jjedeme hepatitis C mHdekuuje kao anti/mi R, miR 122, jetpeno
cneruuuad miRNA koja gupexktHo noraha HCV. Miraversin nokasyje J03HO 3aBUCHY
epukacHocT y xpoHnyHuM HCV undeknmjama, 6e3 103HO 3aBUCHUX HEXKEJbEHHX edekara
[41]. OBa mpobOHa Bep3uja kopuctd mMiIRNA Oasupany Tepanujy 3a KaHUEp U TPYyXajy
nparonieHe nHpopmaipje 0 6e30eAHOCTH KOje c€ MOTY MPUMEHUTH 3a JIeUeHe HUaTaTUBHE
KapAMOMHOIIaTHje, U CBE OBO IPEJCTaBba IOYETAK 3a AYTOPOYHO JieUeHeE MalljeHaTa ca
IUJIATaTUBHOM KapAuomuonatvjoM umajyhm y Bunmy na je miRNA tepamuja uma mo06po
neduHMCaHy MpPeKIMHUYY 0e30eMHOCT W e(UKacHOCT MHCIHWTHBaHa Y MHUIIMNHUM
aucTpodujamMa Kao XETeporeHoj IpylnM TIeHeTCKHX oOoJbema ca MmumuhHoOM ciabomrhy.
[Morennmjan 3a 3ajexanuky mMiRNA Tepanmjy ce Mo)e NPUMEHHUTH Ha BHIIE OOIMKa
MuIuhHUX AucTpoduja ca TEUIKOM KapIuoMuonaTujoM. JlereHepatuBHU mporec y Mumuhy
HaropelTaBa MUIIKUhHY TUCTPO(dHjy, HaKO je YECTO Pe3yiTaT 3ajeJTHUYKOT mopeka, Mehyrum
Mopa ce mnpuhu ca omnpe3oM MNPWIMKOM pa3Marpama ONIUTEI MPUCTYNa 32 JIEUCHE
nuiataTuBHe Kapauomuomnatuje. OBAe je OKa3aH 3ajeJHUYKU MYT, MaKO paHHje CTyIuje
yKa3yjy Z1a HUCY CBe AUCTpOo(Hje KOMIUIMKOBAHE AMJIATATUBHOM KapAMOMHONATHJOM, MaJa
npousuia3ze M3 3ajeIHHYKOT TyTa WM Ipare UCTO HampenoBame [42]. CapkorivkaH u
TUCTPO(UH Cy IPpUMapHE KOMIIOHEHTE AUCTPOo(UH Be3aHOT npoteuHckor kommiekca (DAPC).
[Topemehaj nuctpodun Be3anor nporenHckor koMmiekca-DAPC koju ce jaBipa y MUIIMNHOJ
IUCTPOPUjH JOBOIM JO HECTAOMJIHOCTM M yJlacka KallldjymMa Y MUIIMNHO BJIAaKHO, LITO
JIOBOJM J10 XpPOHUYHE JiereHepanuje MunhHor BiakHa npaheHo ¢pudpo3oM U 3aMeHe MACHUM
TkuBOoM. Kao pesyiarar Tora y MuOKapAy HacTaje XUNEPTPOPUUHO pEeMOJENOBamE U
nuiatanuja KOMope IITO TOBOAM J0 NporpecuBHe kapaunomuonatuje [43,44]. Tpauncdep rena
kopuniheweM aneHo BezaHor Bupyca (AAV) je obehaBajyhu Meron 3a jocTaBibame I'eHa y
cpue. Iloctoju Bume ceporunosa ykipyuyjyhu AAVE u AAV9 koju nosone 10 epuxacHe
TpaHcAyKIHje y Kapauomuouute [45]. [IpenHocT naBama reHcKe BEKTOp Teparuje je MTo ce
JI0CTaBJ/ba JUPEKTHO y CPLE a HE KPO3 CUCTEMCKY LIMPKYJalujy, IITO JAOBOAU J0 peAyKLuje
7103€, CMamyje eKCIpecujy IU/baHuX I'eHa U nosehaBa TpaHCAyKUMHU HUBO y cpuy. [lokaszan

Jj€ MoTeHIMja]d BUPYCHOT JaBamkba miR669a 3a nyrotpajHo jeuewme KapauomMuonaruje y sgeb-
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null mumeBa, MoryhHoct oOHOoBe HOpMmanHe MyoD ekcnpecuje crpeuaBame Ienama
KaJIMjyma 9uMe OU ce yCIopuiia U CIpeyuiia TuaTaTUBHA KapIUOMHUOIATHja. XUCTOIOIKN
pe3yJaratv cy mokasaiu Aa KopuiihemweM y Tepanuju miR669a nonasu 10 HOpManu3zanuje
KapAMOMHOIINTA IISJIUM TIPECEKOM, CMambemha GUopo3e, CMamemha arnonTose jesrpa. OcuM tora
aHaJIM30M MHOKap/a KOMOpa IOCTOjH JeIMMUYHA 00HOBA CapKoMepa Kao M HOBO (opMupaHe
muopudpwmie. [Toctoju Bume miRNAS KOju Cy yKJbYY4EeHH Yy TPOTPECHU]y U HANPEIOBaHE
AWJIATaTUBHE KapJUOMHONAaTHje W JAereHepauujy cpua, ykpydyjyhu miR133a, miR-1,
miR208a, miR21, miR378, miR208a. Kontunymupana excnpecuja miR669a y sgcb-null cpiy
j€ OBOJbHA J1a y BEJIMKOj MEpH HOpMAaJIM3yje NWIaTaTUBHY Kapauomuonarwjy. Takohe cy
(byHKIMOHATHE MOCIeNuIe AWIaTaTUBHE KapJHOMHOIATHje 3HAYajHO CMameHe, Kao IITO je
CMameHhe CH/I-MjacTOJIHE TUMEH3H]E JIeBe KOMOpe U AeOsbrHa 3aamer 3uaa. [{ujamerap jgese
KOMOpPE y CUCTOJIM M AMJacCTOJIM j€ CMameH IITO JOBOAM A0 3HauyajHOr moBehama (pakiuje
cuctoiHor ckpahemwa. HcnutuBan je Takohe edexar M Ha ckeinerHe Mumuhe 3001
uHxuOuTopHe ynore miR669a u MyoD — mwuorenesu, mehytum, Huje OwiIo0 A0Ka3a o
TOKCUYHOCTH WJIM MHAMKAIM]a 32 HEJOCTATAK KaraluTeTa CKeJeTHUX Mutnha [46].

Mummmhaa aucrtpoduja tuma Duchenn je jemno on Hajuemhux neTamHHX 000JbEHA
Mmymikapana (y Be3u ca xpomo3oMoM X) ca ydectanomhy 1/3500 mymike HOBOpoheHUasH.
['eHeTHYKY OCHOBY OBOI' 000Jh€Ha YMHE MYyTallMje y HCTOM TeHy oaroBopHe u 3a Becker
mumnhay aucrtpodujy. Kinnanuka cnuka Becker mumuhne nucrtpoduje nma 6rnaxku o0IuK y
onHocy Ha Duchenn mummhny auctpodujy a oBa 6osect ce jaBiba ca ydyectanouthy 1/18500
Myiike HoBopohenuanu. OOonene ocode Cy MYILIKOT IMOja, JOK Cy JKEHE yrjaBHOM 3]IpaBU
MPEHOCHOIM O0JIECTH Ha TOTOMCTBO, JIOK j€ BPJIO Mayikd Opoj oco0a KEHCKOT TMoJia OTKPUBEH
ca kinmHMYKOM ciukoM Duchenn u Becker mumuhne auctpoduje. Duchenn i Becker
mumuhaa auctpoduja ce jaBibajy y BHLy (paMuiamjapHOT HaciehuBama Konx JBe Tpehuue
00JIeCHHUKA, JIOK C€ KOJI TPEOoCTaInX OOJICCHUKA My TallHje jaBibajy ae HoBo. Ko OonecHuka ca
Duchenn mummhHOM quCTpOdUjOM MPBU CUMITOMHU 0OJIECTH ce 3amaxajy y Tpehoj romuHu
’KMBOTA JIOK MAIMjeHTH JI0 TPHHAECTE TOAMHE )KUBOTA TIOCTA]y BE3aHM 32 MHBAIUICKA KOJIUIIA.
CMpTHH ucxoa Hajuenthe 300T cpuaHe WM pecnupaToHe MHCYy(UIMjeHIje HacTaje y Tpehoj
JCLUEHUj! KHUBOTA, KOJ HEKHX ManujeHata W panuje. Becker mummumhna nuctpoduja ce
OJUIMKYj€ KacCHMJUM MOYETKOM U CIIOPHUJUM TOKOM OosiecTd. YUeTBpTa JelieHHja KUBOTA je€
MpOCeYHa CTapOCT Kajaa OOJECHUIM T'y0e CIIOCOOHOCT CaMOCTAJIHOT KpeTamwa. 300T u3pa3uTe

BapujabuiaHOCTH Op3uHe mporpecuje OoJecTH, cMarpa ce Ja OOJECHHUIM KOJjU TIOCTajy
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HENOKPETHH Mpe TpUHAecTe ToAuHe *KuBoTa 0oiyjy oa Duchenn mumuhne nucrpoduje, a onn
KOjU TOCTajy BE3aHH 32 MHBAIMACKA KOJIMIA IMOCJE LIECHAeCTe TOJMHE XKUBOTA OOJYjy Ol
Becker mumuhne auctpoduje. Koa 30-50 mocro 6onecHuka o6osemx o1 Duchenn mumuhae
nuctpoduje jaBjba ce Ojlara MEHTaJIHA peTraplalnuja ca Koe(UIMjeHTOM HWHTEIUTCHIIN]e
MawmuM oxa 75, nok cy obonenu on Becker mumuhae muctpoduje yriiaBHOM HOpMaliHE
uHTenurenuuje [47].

Hajuewrhu u Hajrexu o6nuk mummhaux auctpoduja, Duchenn mumuhny auctpodujy
je mpBu onmcao Enrnecku moxtop Edward Maryon. Ha cacranky KpaseeBckor siekapckor
JpywTBa U ApymTea xupypra 1851 roause koje je 00jaBeHO KacHUje, OH je JeTajbHO OIHMCao
KJIMHUYKEe MaHudecTanyje 00JIECTH, KOje MOYUBbY Y PaHOM JAETUICTBY Ca IPOrPECUBHUM
ry0seemeM U cinadomhy mumninha koje 10Boje A0 CMPTH Ha Kpajy ajoJieclieHTHOT n106a. OH je
yKazao na je 1o (amuiaujapHa OosecT a moroheHu cy caMmo Jedan a Takohe je Ha
ayTOIICHJKOM HaJia3y JIOKa3aHo Jia je KhIMeHa Mok auHa Heotntehena. /lakie oBo je mpumapHa
6onect Mumuha ¥ HUje CEKyHJapHa IojaBa Apyrux Oojectu. berose netasbHe XUCTONOMIKE
CTyAWje HaBoJe na cy MmummhHa MeMOpaHa u capkosiema omtehene u yuumrene. OBo je jako
Ba)XKHO jep ce caja 3Ha Ja je OCHOBHHM JedeKkT y capkoieMu. Meryonova 3anaxarma cy Ouia
3amocTaB/beHa AYy)KM HU3 TojauHa a mopemehaj je moBe3ad ca Duchennom y Ilapusy, koju je
720 JeTabaH OMUC KIMHUYKUX U XUCTOJIOIIKUX KapaKTepUCTHKa MUIIKha HEKOJIUKO TOAMHA
kacHuje [48]. Mumuhna auctpoduja je makie rpyna HacleIHUX 000Jbeha Koje ce OIUKY]Y
IIPOMEHJPUBUM CTENEHOM M JUCTpUOyLHjoM ryoutka u ciaboctu mumunha. Y Duchenn
MumnhHOj AMCTPO(UjU MTOYETAK je Y paHOM JAECTUECTBY ca TelllkohaMma y KpeTamy U Nebhamby
Hu3 crenenune. Cnaboct mummha HaTKoJIeHWIIE W KykoBa ce MaHudectryje Gowersovim
MaHEBpOM : ,,JIET€ CE€ MEHmE y3 CBOje Hore, rypajyhu ux Hazoje na Ou MpoAyX uila U
UCIIpaBUJIA CBOj Tpyn MU KykoBe. OOMYHO je mpucyraH ojpeheHH CTEeNeH MEHTAJIHOT
omrehema, oko 20 % obonenux nedaka mma 1Q mamu ox 70. Behuna mamnmjenara nma
xunepTpodujy JHCTOBAa TNOTKOJICHWIA, @a jeé paHWju Ha3uB 3a mopemehaj Ouo
nceynoxuneprpopuuHa mumuhea aucrtpoduja, Mehytum  xumneprpoduja  JIMCTOBA
NOTKOJICHUIIa j€ MPUCYTHA W y JApyruM Juctpodujama kao wmro je Becker mumwuhha
muctpoduja. Cnaboct mwumuha je NporpecMBHa M 3axBaTa YIVIABHOM MPOKCUMAHY
MYCKYJaTypy, JOK MallijeHTHMa HHBAJIUACKA KOJIUIIA I0CTajy HEONX0AHa y BehnHu ciiy4yajeBa
70 TpuHaecTe rojauHe xuBora. IlHeymonuja u mopemehaj cpuane ¢yHkuuje cy Hajuenthu

y3pOK CMPTH KOju ce noraha y KacHMM THHEJUEPCKUM WM PaHUM JBAJECETHM TOAuHama
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xuBoTa. [lojauana Hera ¥ 3alITUTa PECOUPATOPHOr CUCTEMA Kao W KOpHUIINema pazIuyuTHX
o0JIMKa acUCTHpaHe HEMHBA3MBHE MEXaHMYKE BEHTHJIAIMjE JOBEJO je 0 Tora jJa MHOTH

MAalMjeHTH KUBE AYyXKe 0] ABafeceT roauna [49].

VY Becker mumuhnoj nuctpoduju auctpubynuja mumunhae ciabocT je CIuYHa OHOJ Y
Duchenn mumwuhHOj aucTpoduju anu je TOK OojecTd Onaxku, ca MOYETKOM OOJECTH OKO
JIBaHaecTe T'OJMHE JKMBOTA, JIOK HEKU MAllMjeHTH HEMajy HUKAKBUX CHUMITOMAa U KacHUjE y
xuBoTy. CMpPT OOMYHO HacTyna y 4YeTBPTO] WIM NETO] JELEHUjU KHUBoTa. Y o0a Tuma
mumuhae auctpoduje Duchenn i Becker, oko 5-10 % jxeHa HOcHOIla reHa MMOKa3yje N3BECTaH
crerneH Mumuhe cinabocTy a yecto uMajy u yBehane mummuhe Tj. THMCTOBE MOTKOJECHHUIIA U TO j
KapakTepucTuka Hocuola reHa. HajsHauaHuje je na >kKeHe HOCHOIM T€Ha MOTyY Ja pa3BHjy
TUJIaTallMOHy KapJUOMHOIIATH]y, KOja MOXE HacTaTh Oe3 APYrux BHJBMBUX MUIIMNHUX
ciaboctu [50]. Duchenn ren je mokanuzoBan Ha Xp2l XpoMo3oMy, KOjU 3axBaTa MPOTEHH
capkoJjieMe ITUCTpOopUH U OH je anenaH ca Becker mummhuaom nuctpodujom. AuctpoduH je
ojcyTaH koj nanujeHara ca Duchenn mumumhzoM nucrpodujom, nok je y Becker mumuhhoj
IUCTpodHjH CMamkeHa HEroBa KOHIGHTpalWja W/WIM BeidnuuHa. Mehytum y peTkum
ciyyajeBuMa Duchenn mummuhae auctpoduje, qucTpoduH ce MOKe OTKPUTH MOBPEMEHO Y

MaJIiM KOHIIEHTpanujama y 6J1akuM cliydajeBUMa oBOT o0osbema [S51].

MuoronuuHna auctpoduja je Hajuenrthu obnuk mumuhae qucrpoduje ogpacnux. thena
unnuaenna u3nocu 1/8000. 'omure 1909 Steinert gaje nerasbaH ONMUC CBUX KapaKTEPUCTHKA
o0oJbea Kao IITO je KapakTepucTHyHa aucTpuOynuja arpoduje mumumha, crmadoct
MHUMHYHE MYCKYJaType, MTo3y, CEIEKTHUBHY aTpoujy CTEpHOKICHIOMACTOUIHOT Mumuha,
ryoutak mummhHux  pediekca, Hu3MEHmEH TOBOp, mopemehaj y  JIapUHIEANIHO]
MYCKYJaTypH,eHI0KkpuHoJomKke mopemehaje u karapakry [52]. Griffith onucyje exctpeMuy
Opanukapaujy y nanujeHaTta ca MUOTOHMYHOM IUCTPO(HjOM M yKa3yje Ha BaXKHY YJIOTY
cpuaHor mumuha y oBom obosbewy [53]. Evans HaBoau nopemehaje y cpuanoM cripoBohemy
Kao 4YecT Haja3 y 00oJienux ol MUOTOHUYHE nuctpoduje [54]. MuotonnyHa nuctpoduja je
ayTO30MHO JOMHUHAHTHO OO0OJbEHE a OJJIMKa OosiecTH je (PEeHOMEH aHTHIUMAIHje Tj.
CHUMIITOMHU C€ Y CBaKOj HapeJHO] TeHEpal1jH JaBjbajy paHUje y3 CBE TEXKY KIIMHUYKY CIUKY U

Op>Ky OHECIIOCOOJBEHOCT 000JIeIUX.

Xunotpoduja u caabocT JUCTATHE MYCKYyJaType eKCTpeMHUTETa IOMaxe Yy
mudepeHIjaiHo] OUjarHO3d MHUOTOHWYHE AHCTpodHje y OJHOCY Ha Apyre auctpoduje
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(Duchenn, Becker, @anuo-ckamnyno-xymepaiHu, YAHO-TIOjaCHU O0JIMK MUIIUhHE TUCTpOduje)
KOJl KOJUX JOMHUHHMpa ciaabocT M arpoduja NPOKCHMAIHE MYCKYJIAaType EKCTpEeMHTEeTa.
[TaTosnomke NpomMeHe Cy OCUM y MOINPEYHONPYracTHUM, MPUCYTHE U y CpuyaHOM Muiuhy y
BUly MacHe uHumiTpanuje, Gudpose u arpoduje y muokapay, SA, AV 4Bopy U CIIpOBOJTHOM
cuctemy cpua. MneHtudukoBana cy aBa TUma MHOTOHWYHE auctpodwuje, tum 1 u 2.
Muoronuuna nuctpoduja tun 1 je Hajuemrha gopma U y Be3M je ca MaTOJIOMIKUM LIUPEHEM
CTG-penocinen TpuHyKJIEOTUIHOT MNMoHaBbakha y DMPK reny koju koaupa 3a KpeaTuH
KMHAa3y Y MHOTOHMUYHO] AMCTPO(UjHU, NPOTEHHA KOJU C€ YIJIaBHOM Hala3u y TJaTKuM,
cpuaHuM U ckesnetHuM Mumuhaum henujama. TexuHa 0ojecTH M KUBOTHA 100 MOYeTKa
6osecTy y MUOTOHUYHO] auctpoduju Tun 1 cy y Be3u ca CTG mupemem u Opoja moHaBbama
u Moxe ce moBehatu u3 reHepanuje y cieaehy renepauujy (eHOMEHOM aHTHIUIALHU]E.
MutoHnuHa auctpoduja TUM 2 je ca Apyre CTpaHe NOBE3aHa ca €KCIIAH3UJOM Tj LIUPEHEM
CCTG TeTpaHyKJICOTHIHO TMOHAB/bAKE y MOTIYHO HEMOBE3aHE I'eHe, KOJAMPaHE 3a LIMHKOB
MPCTeH MpoTenHa. Y oba ciydaja ykbyuyjyhu reHcku nmopemehaj rnmoHaBJbamba CEKBEHIIM CE
TpaHckpuOyje 1j. npey3uma y RNA anu ce He TpaHcnatyje Tj. He mpeBoau. MyrtantHa RNA ce
HarommiaBa y je3rpy [55] m pemerun QyHkuMjy Be3uBama nporenHa RNA na HopMmanHO
yuecTByje y nperBapamwy Hespesie RNA y 3penry mRNA. OBo Ha kpajy noBoau 1o nopemehaja
byHKIMje pa3IMYUTHUX T'eHa, YKJbY4dyjyhu M oHe Koju Koaupajy 3a MumuhHO cneunpuyuHe
KaHaJe XJIopa U UHCYJIMHCKE peLenTope, ITo 00jallkbaBa U HEKe KapakTepUCTUKE MUOTOHU]E

Y MHCYJMHCKE PE3UCTEeHIIM]E Y MalyjeHaTa ca MUIOTOHHYHOM aucTpodujom [56].

Emery-Dreifuss mumuhaa nuctpodguja ce KapakTepulle paHUM KOHTpakTypama
JaKTOBa, AXMIJIOBUX TETHBA (XOJ HA IPCTUMA), 331X BpaTHUX Mulnha (puruaHa KuuMa) u
MumuhHOM cnabomrhy ca xymepo-nepoHeanHoM auctpuOynujom. Kontpakrype 3rio0oBa ce
jaBbajy y paHOM JETHECTBY, YeCcTO mpe Ouyo KakBe MmuiiuhHe ciaboctu. X Be3aHa
peuecuaa EDMD (EDMD1) uma npeBanenity 1/100000 mymikapana. OHa MOXKe HACTaTH Kao
pesyarat paznuuutux mytanuja STA rena [57]. [IporernHCcKku MpOU3BOJ €MEPHH j€ CaCTaBHU
70 YHyTpallikhe HykJIeapHe MeMOpaHe MPOTEHHCKOT KOMITJIEKCa KOjH MOBe3Yyje JIe0Be aKTHHA
y IIUTOCKEJIETY 3a HYKJICapHY JIAMUHY W/MJIU XpoMaTHH. AyTocoMHO nomuHantHe (EDMD2)
U PeTKH ayTocoMHO peniecuBHU 0011k EDMD cy y3pokoBanu mytauujom y lamin A/C reny.
Lamin A/C myrtamuja Moke M3a3BaTH HEKOJIMKO IPYruxX (EHOTHUIOBA, YKJbYydyjyhu ymHO
nojacuy mumunhnay auctpodujy tun 1B (LGMD), ayrocoMHO AOMHMHAHTHA IHUJaTaTUBHA
Kapauomuonaruja ca nopemehajuma crnposohema (CMD1A), ayrocomuo penecusia EDMD,
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ayTOCOMHO peleCHBHA aKCOHAJHA HEypolaTHja, MOPOJMYHA HaplyjaaHa JUMIOAUCTpOdH]a,
MaHAuOyloakpalnHa [uCIIa3dja W Mporepua CHUHIPOM, CBE C€ OHE CIOMHUBY Kao
namuHonatuje. EDMD ¢enoTunoBu y3pokoBanu emepuH uiau lamin A/C myrtammjom ce
KJIMHUYKHU HE Pa3JIMKyjy, IITO YKa3yje Ha OJIUCKy (pyHKLIMOHAIHY Be3y u3el)y /Ba mpoTeuHa,
emepuHa u lamina A/C [58]. Emery Dreifuss mumuhaa aucrpoduja je obnauk mumuhze
aucTpoduje y3pOKOBaH MYTALMJOM y HYyKJIeapHO] MeMOpaHu IpoTeuHa. JegaH o OBHX
IIPOTEMHA, EMEPHUH je TOTOBO y MOTIYHOCTH OJCyTaH y X Be3aHoM o0smky Emery Dreifuss
mumuhae guctpoduje 30or myraumje y EMD reny. Tauna ¢yHkiuja emepuHa HUje y
MOTIYHOCTH jaCHA; OH C€ Be3yje 3a HU3 JAPYTruX HyKIeapHUX (akTtopa KOjUu Cy YKJbYYEHH Y
reHcky perynanujy, mRNA cnajame, pegociies] XpoOMaTUH CTPYKTYPE U HYKJICAPHO CKJIANambe
[59]. Emery Dreifuss mumuhnaa auctpoduja mMoxke Takohe Aa ce jaBU Kao ayTo30MHO
JOMHHAHTHO WJIM PEIECHBHO 000JbeHe Kao pe3yartar mytanuje y LMNA reHy koju koaupa
lamin A u C. Lamin A u C cy moBe3aHu BJIAKHACTU NPOTCHHH KOju OJmcko capalyjy ca
€MEpUHOM M OCTAIMM IpPOTEMHUMa HyKJeapHe MeMOpane, ¢popMupajyhu mpexy Koja uma
Ba)XXHY yJIOTY Yy OJp’KaBamy apXUTEKType M MEeXaHHYKe YBPCTUHE HYKJEyca, a OoHa Takohe
CIIY’)KHM Kao CKeJia 3a pas3jMuuTe Ipyre HykieapHe dakrope ykibydeHe y DNA perumkanujy,
OpraHu3alujy XpoMaTHHa u TpaHckpunuujy [60]. Henocratak 6uno emepuna win lamin A/C
TAMMYHO JIOBOJM JO TpHjaca: KOHTpakTypa, muiuhHa ciaboct u mopemehaj cpyaHor
cpoBohema, MEXaHU3MHMAa KOJU Cy HEJIOBOJbHO Mo3HaTH. CpuaHe MpOMEHe y nalujeHara ca
Emery Dreifuss mumumhaom auctpodujom cy yoOuuyajeHe M OOMYHO MOCTAjy OUMUIJICIHE Y
Tpehoj neneHuju XKUBOTa ca HamnpegoBambeM MUIIuhHE c1aboCTH, UAKO Cy CpuaHe NPOMEHE

3a0eJIeKeHE U Y THHEJUSPCKUM TorHaMa 0e3 ci1aboCcTH ckeleTHUX mumuha [61].

Limb-Girdle mumuhne nuctpoduje ce ogHoce Ha rpymy 00OJbemha ca BEIHMKUM
KIMHAYKAM M TEeHEeTCKUM pas3liukamMa, KOjeé CBE KapakTepHile Ci1adocT MpPOKCHMAIHE
Myckynarype. MneHtudukoBanu cy oOnumim HaciehuBama ayTo30MHO JOMHUHAHTHO U
ayTO30MHO perecuBHO. Yenhu ayTo30MHO pPElECUBHH MOATHII OOMYHO TOYUEE Y Mitahum
roJvHaMa M TOKa3yje HampenoBame OosiecTu y mopehemy ca ayTO30MHO JIOMHUHAHTHUM
ob6mukoMm. OBM TOATHUIOBHM Cy YIJIABHOM IIOBE3aHM Ca CpPYaHUM IIPOMEHaMa Yy BUAY
nopemehaja crnpoBohema w/mim oboJbewma cpuanor mumuha. KapauomuonaTuja je Takohe
Beoma yecta y LGMD2I, y3pokoBana myrtanujoMm y ¢ykyruH-se3aHom nporeuHy (FKRP).
LGMDI1B noatun AD je takolhe y3pokoBan nopemehajem y LMNA koaupamwy resa 3a lamin
A/C, crtBapajyhu ¢eHoTHIT CiMyaH ayTo30MHO joMuHaHTHO EDMD amm ca pasnuuurom
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muctpuOynujom mumhae 3axsahenoctu. Kapiumuno-nojacHa ciaboct y LGMDIB je cropo
IIPOrpeCcUBHA, AOK Cy JucTanHu muminhu nomtehenu. Ocum Tora, KOHTPAKType M 3HALU
cpuaHe cyabocT Kao mTo ¢y AV GJI0K, HarpacHa CMPT, MPETKOMOpcka Gpubdpunanuja/paarep
W JUIaTaTHBHA KapJMOMHUOTIaTHja UMajy TCHICHIIM]Y Jia C€ jaBJbajy KacHHUje y mopehemy ca
ayTOo30MHO JoMUHaHTHOM ¢opmoM Emery Dreifuss mumuhnae auctpoduje [62]. Myranuja
LMNA rena moxe aa u3a3oBe paziauuuta obosbewa ykibydyjyhu EDMD, LGMDIB u
JMIaTaTUBHA KapauoMmuonaTvja ca mopemehajuma crnpoBogHor cuctema. OBa HacieIHa
AWJIaTaTUBHA KapIWOMHUOIATHja je paHHje Owmia Be3uBaHa 3a xpomosoMm lpl-lql, mehyrum
KacHHje je moBe3aHa ca myrtamujoMm y lamin A/C reny 1pl-q21 nokyc. OBu manujeHTH
pa3Bujajy MHCY(QHUIMjEHIM]Yy CHHYCHOT 4YBOpa, mopemehaj QyHKIHje aTpHOBEHTPHKYIAPHOT
YBOpa, KOMOpPCKE apuUTMHje M IIOYETaK JWJIATaTUBHE KapAHOMHUOINATH]E Yy OJpaciioM
KUBOTHOM 100y ca MajJuM KIMHHUYKAM 3HanMMa ciabocTH CKEJNeTHE MYCKylaType.
HacnehuBame je ayTo30MHO JOMHWHAHTHO M MAalMjeHTH MMajy BHUCOK PHM3HMK O] HampacHe
cmptu. Y lamin A/C kapaHOMHUOIIATH]U CY JIOKa3aHEe OKUbHE (GUOPO3HE MPOMEHE MHUOKapaa y
0a3aJIHOM MHTEPBEHTPUKYJIAPHOM CENITYMYy KOjU C€ jaBJba Mpe MOYETKa JUiIaTaluje Komopa u
CUCTOJIHE CJIa0OCTH, IITO MOXE HAroBECTUTH 000JbeHe CcrpoBomHOr cuctema [63]. Ona
¢ubpo3a MHTEPBEHTPUKYIAPHOT CENTYMa je CIMYHA OHMMA YTBpHEHUX ayTOIICHjOM H OHA je
YCKO TOBE3aHa ca AMjaCTOJHOM HWHCy(uIMjeHijom cpua. Jlakie yaHo mojacHa MulnrhHa
muctpoduja-limb girdle muscular dystrophy (LGMD) cy xereporena rpyna MHIIHhHHX
aucTpoduja y K0joj cy MycKysaTypa KapJIMYHOT M paMEHOr Iojaca JOMHUHAHTHO 3axBaheHe.
TpenytHo je mnpuszHato 7 ayrocomHo aomuHanTHux (LGMDIA do LGMDIG) u 13
ayrocomHo peuecuBHux ¢opmu (LGMD2A do LGMD2M). Tok O6osectd ayToCOMHO
nomuHanTHe LGMD je oOu4HO penaTWBHO OJjar ca TMOYETKOM OOJECTH y pPAacloHy Off
JIETUICTBA J0 YETBPTE JACLeHHje kKHMBOTAa. KiMHMYKA ClIMKa ayTOCOMHO peliecuBHE (opme
LGMD je mMHOro TeXu M cilu4aH je aucTtpopuHomarujama. TemKo je HampaBUTH Pas3IHUKY
n3Mely pazmuuutux tunoBa LGMD camo Ha OCHOBY KJIMHHUYKHX KpPHTEpHjyMa U 3aXTeBa
UCIIUTHBAE MPOTEMHA TOKOM MHITUhHE OHOTICHje U TeHETCKO UCTIUTHBame. [Iporemyje ce na
je TpeBaJieHIIa 3a CBE THUIOBE YIHO MojacHe MmuimuhHe auctpoduje mamehy 1/23000 no
1/150000 [64]. Hedext nporenna y LGMD ce jaBspa y Bullle MyTeBa KOjU Cy TOBE3aHU ca

(YHKIIM]JOM CKEJIETHE M CpUaHe MYCKYyJaType.

dannockanynoxymepaina muinhaa nuctpoguja ( FSHD) je ayrocomHO noMuHAHTHO
000JbeHE Cca HOPMATHMM >XMBOTHMM BekoM U mnpeBaneHunoMm 1/20000. Crmaboct pameHor
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mojaca je OOMYHO KJIMHUYKH CHUMIITOM OOJECTH M TO OOMYHO aCHMETPUYHO Ca PEJaTHBHO
nomrehenum nenrounHuM mumuhuMa. 3axBaramke mulimnha juna je npucytHo y Behuuu
cllyyajeBa y BpeMe IMOCTaBJbakba JIMjarHo3e ajid Cy 4ecTo MpoMeHe Mmuminha jiuia 6nare u
acUMeTpHUYHe. 3axBaTame TPOYIIHUX MUIIKnha, eKCTeH30pa CTOMajla U KapJIMuHe MyCKyJaType
ce jaBJba y KacHHjeM cTaaujymy Oosiectd. CUMITOMH OOMYHO Tounmy u3mely 16-te u 20-Te
roJIMHE XMBOTA, ajli MOKE BapHpaTu O] MpBe 10 IiecTe nelieHuje. Behuna ciydajeBa je

MOBE3aHO ca CyOTEJIOMEPUUYKUM PETHOHOM Ha XpoMo3omy 4 [65].

Duchenne and Emery-Dreifuss Limb Girdle Facioscapulo- Oculopharyngeal
Becker Types Type Type humeral Type Type

Cmuka 1. 3axBahena mnoapyyja Ttena wmummhHOM cnabomhy y MOjeAMHUM THUIIOBUMA

mutrhauX quctpoduja
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Cauka 3. Mummnhno BjiakHo y mummmhnoj nuctpoduju

I'eH 3a qucTpOQUH je CMEUITeH Ha KPaTKOM Kpaky Xxpomo3oma X, y peruony Xp21. To
je 1o cana HajBehM MO3HAT Te€H Yy XyMaHOM IF'€HOMY JIy)KHHE OKO 2,5 MIIMOHA 0a3HHX IMapoBa
u caapxu 79 ekcoHa, koju yuHe cBera 0,6 mocTo meroee ayxuHe [66]. Y 60 mo 65
nporeHaTa O6osnecHuka ca Duchenn m Becker mumuhaOM nuctpodujoM ce MOTY OTKPUTH
JeNenyje jeJHOT WM BUILE eKCOHa, 0K Cy AYIUTMKaIUje 3acTylbeHe y 6 10 7 mpoleHara
OonecHuka. /[Ba pernona 3a AuCTpPOpUH Cy MOCEOHO MOJIOXKHA KAKO JelielrjaMa Tako M
OyIUTMKalyjama U TO Cy perHOoHH T3B. ,,hot spot™ u Hajase ce jenaH Ha IeToM Kpajy TeHa ( o1
excona 3 1o 18) a npyru y nucraiHoMm ey reHa ( oa ekcona 45 no 52). Taukacte myTanuje,
Mase JAeieldje W WHBEp3Hje y TeHy 3a JUCTPO(UH OTKpUBEHE cy KoJ mpeocTanux 30

nporeHaTa 6onecauka ca Duchenn u Becker munmhuaom auctpodujom. Benvke aenenuje y
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T'eHy 3a IUCTPOPHUH Ce YeCTO MOTY OTKPHUTH y OosiecHHuKa ca ¢eHotunoM Becker mumuhae
nuctpoduje, 10K ce Jenelrje camo y jeJHOM eKCOHy MoTy Hahu koj 6osiecHuka ca Duchenn
MUIIUNHOM TUCTPO(HjOM, IITO JTOBOAU 10 3aKJbydyKa /la BEJIMYMHA JIeJIelUje HUje KIbY4YHU
¢dakTop KOju yTHuYe Ha TeXHHY KiIuHHuKe ciuke. Kox ocoba obonenux on Duchenn
Muivhae auctpoduje, Maie Ieleluje, HHCEPIMje U TauKacTe MyTallkdje YIJIaBHOM JOBOJIE
70 TPOMEHa OKBHpA YWTama W MPEBPEMEHOr MpeKHaama TpaHcianuje. Y OoJiecHHKA ca
Becker mumuhaom auctpodujom, Taukacte MyTaiyje npoHaljeHe y reHy 3a JUCTpOpUH KO/
Hajpeher Opoja OojecHMKa TMpEACTaB/bajy MyTaldje Koje JOBOJE /0 MpOMEHa
aMUHOKMCENMHA Y NPOTEeUMHY WM MyTauyje y mecTuMa 3a uckpajame mpe-iIRNK, koje
pemere OKBUp uuTama. Takohe, u y 6onecHuka ca Duchenn mummhHOM muctpodujom ce
MOTY jJaBUTH Jelelje WIM TauykacTe MyTallije KOoje He JOBOJE [0 IMOMepama OKBUpa
YUTamka, Y OBUX Mal{jeHaTa HAcTajy JelelHje BEJIMKUX PerrhoHa reHa 3a JUCTPOGUH WU
MyTaluje Koje JO0BOJE OO NMPOMEHa OKBHpPAa BHUCOKO HEpPBHCAHMX U (PYHKIMOHO OHUTHHX

aMUHO-KHCEJIMHA y IpOoTeuHy [67].

Ha TexxuHy KIMHHMYKE CIMKE MOKE YTULATH M PErMOH I'eHa Y KOME Ce Haslasu
myTanuja. Behnna myramnuja kox 6onecnuka ca Becker mumuhnom auctpodujom oTkpuBeHe
Cy Yy Jely Koju Koaupa ImranuhacTu peruoH AUCTpOQHHA, Ma YaK Cy OMUCAHE M BEIHKE
JeNelidje 'y OBOM peruoHy koj OosiecHuka ca Omarum ¢enotunom Becker mummhae
nuctpoduje. Hajseha mo cama omumcana genenuja yapyxkeHa ca denorunom Becker
mumhae auctpoduje 3axBaTana je 4Yak 35 €KCOHa, KOju KOAupajy MPOKCUMAIHU U
cpenMimby feo mranuhactor nomeHa auctpoduHa (exconu 13-48). Kox OGonecHuka ca
tunuaHuM peHotuniom Becker mummhae nuctpoduje Hajuemrhe ce OTKpUBAjy Aciieluje
pernoHa ox 45 10 53 ekcoHa, KOjU KOAMPAjy IUCTAIHM JI€0 IITanuhacrtor IoMeHa
nuctpoduna. JlokazaHo je 1a Cy eKCOHHM MPOKCUMAIHOT Jieia TeHa 3a TUCTPo(uH (EKCOHU 0]1
Opoja 3 no 18) m exkcoHu aucTamHOr Jena reHa (ekcoHu on Opoja 45 no 52) mocebHO
nomioxuu nenenujama. DNK  ananu3a je gokaszana jga cy MyTaldje Ha €KCOHY
12,14,15,16,17 3HauajHO yJpy>KEHE ca IOYETKOM KapJUOMMONaTHje AOK je 3HadajHa
MoBe3aHOCT U3Mel)y mojaBe nuinatanroHe KapIUOMHOTaTHje U MyTalluje Ha ekcoHy 31 o 42.
Hacynpor tome myrauuje Ha ekcoHy 51 u 52 cy yka3uBajge Ha HUXOBY 3alUTHTY OJ
HacTaHKa omTehema cplia oK MalujeHTH KOju Cy MMalid MyTalnuje ekcoHa 53,54 u 68 no 71
HuCy uManu omreheme cpuyaHe (QyHKIHUje U TO TOBOPU Ja Cy MyTallMje Ha MPOCKUMAIHOM

JieJTy €KCOHA 3HaYajHO MIOBE3aHe ca HACTAHKOM Kap/MOMHOTIIaTHja.
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MouiekynapHO-TeHETHUKUM aHallu3ama C€ MPEIM3HO Ha HUBOY I'€Ha, MOXKE YTBPAUTH
THIl MyTallMje y reHy 3a auctpoduH koja OosecHuka ca Duchenn u Becker mummhaoM
nuctpodujom. 3a reHetmuke anammsze ce kopuctd DNK, wuzonoBana w3 numdornmra
nepudepHe KpBU, KA0 M M3 XOPUOHCKUX YYIHUIAa aMHHOHCKE TEUHOCTH WJIM KPBH IUIONA, Y

CBpX€ IpEHaTaJlHE INjarHOCTHKE.

M Keuxkapesuh u cap. cy ananuzom 28 Hecpoanux Oosnenuka ca Duchenn u Becker
MumrhHOM qucTpodujom oTKpuim aa 57 % GosecHruka uMa Jiefienujy y TeHy 3a TucTpoduH,
[IPH YeMY Cy CB€ JeJiellHje CMEIITEeHEe y AUCTAIIHOM Jelly TeHa. AHaIM3MpaHa je Be3a usmelhy
yTUIlaja JeJielije Ha OKBHP YUTama U TEKMHE KIMHUYKE ciauke. /lokasaHo je ma cy Koj
BehuHe OoJiecHUKA JeTeIHje KOje MeHajy OKBHP YHTama ylIpyxeHe ca penoturnom Duchenn
mumnhHe auctpoduje a aenenyje Koje He Mewmajy OKBHp uuTama ca ¢eHorunoMm Becker
mumuhae nuctpoduje [68]. Tauan MexaHHW3aM HAcTaHKA JEJICIUje Y TeHy 3a JUCTPOPUH
HUje To3HAT. Y pernoHMMa reHa 3a AUCTPO(UH KOjU Cy MOJIOKHHU Jiesienjama yTBphene cy
OpojHE peneTUTHBHE CEKBEHIIM]e Ka0 M BHCOKA yuecTajocT pekoMmOuHanuja. [Ipernoctaiba
ce Jla HejeTHaKH T3B. ,,Krosing over TOKOM OOT€HEe3€ JIEKHU Y OCHOBH HACTAaHKA JIEIeIHje Y
redy 3a auctpodus. Mctum MexaHu3MOM MOTY HacTaTH M AyIUIMKalMje, ajlu je yrBpheHo aa
Ce OHE jaBJhajy ca JaJeko MamoM yuectanomhy. Ca npyre cTpaHe, JOKa3aHO je Jna
pexoMOMHaIja XpOMO30Ma JIOBOJM JI0 Jiesenrje 0e3 mparehux AyIuiMKanuja, Tako jJa ce
MPETIIOCTaBHha /1a OBaj BUJ PEKOMOMHAILIMjE JIEKH Yy OCHOBM BehuHe nerenuja y reHy 3a
auctpoduH [69]. V pasmarpamy Kopenauuje I'€HOTHNa U (eHoTHna Koj OoJIeCHHKa ca
Duchenn u Becker mumuhaom auctpodujom ox moceOHOT je 3Hauaja XUMOTE3a ,,0KBHpA
yuTama* mo3Hara jou u kao MonakoBa xumnoTe3a. [1o 0Boj xumnore3u myTaiiuje Koje 10BOjIe
710 IPOMEHA OKBHpa YHTama acolupane cy ca ¢penorunom Duchenn mummhue nuctpoduje,
JIOK Cy MyTallHje Koje He MCHhajy OKBUD YMTama aconupane ca peHorunom Becker mummhHe
nuctpoduje. CoO3upoM 11a je CeKBeHIMja TeHa 3a AUCTPO(UH I'eH IMO3HaTa Ha OCHOBY
MO3HaBama Tauke Npekuaa, Moryhe je yTBpAWTH 1na Jau oApeheHa naenenuja Mema OKBHUP
YuTamka WM HE MEHa, OJHOCHO Ja Jie he ce oapehena myranuja npuka3zaTtd Kao (EHOTHUIT
Duchenn win Becker mumuhnae auctpoduje. Jlokazano je ma aenenuja 3-kpaja exkcona 1
JIOBOJM 10 TeuKux omrtehemwa cpuaHor Muimha y THHEJIEPCKUM T'OAMHAMa, 0e3 3HauajHuX
omrehemwa ckesneTHUX MuIuha, 10K Jejenrja ekcoHa 47 NOBOAM 0 3Ha4ajHE NPOrpeCUBHE
ciaboctu ckceneTHux mumurha u arpoduje 6e3 3HavajHuX omrehemwa cpuanor mumuha. OBo
yKa3yje 1a jaelienyja ekcoHa | MoOKe JOBECTH 10 TEIIKHX oluTehema eKcnpecuje W/Wim
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¢yHKIMje AUCTpO(UHA CEIEKTUBHO Y CPUaHOM MUILIKNY aly HE U y CKeJIeTHUM Muirhuma,
U CYNPOTHO JeNielfja eKcoHa 47 MOXe JOBECTH J0 TEHIKHX omTehema eKcrpecuje u/iim

¢yHKIMje y cKeJIeTHUM MuIInhKuMa anu He U 'y cpyaHom muuiuhy [70].

Jlo 13 roxune xxuBota oko 60 % manujenara ca Duchenn mumuhaom mauctpodujom
nMa IpeTKIMHIYKe nopemehaje enekTpokapauorpama, nocie 18 rogune xusota oko 100 %
nanyjeHara passuja kapauomuonarujy [71,72]. O6QyKUMOHUM NpEryieioM CpYaHOI TKHUBA
KOJ| TarjeHara koju 6omayjy ox Duchenn mummhuae auctpoduje je yrepheHo na je 3HadajHa
¢ubposa cpuaHor mumuha yriaBHOM JIOKaJH30BaHa y MOCTepoOa3aIHOM 3UAY JIEBE KOMOpe
U TO je HajpacTpoCTpamkeHNja XUCTOJIOMIKA IPOMEHA YUME Ce KapaKTepHIle OBO 000JbEHE, a
Takohe je mpucyrHa ¢puOpo3a CIPOBOJHOI CUCTEMA a MPEOCTAIN KApAUOMHUOLIUTU CE MOTY
MIPETBOPUTH Y BE3UBHO TKHBO. [laTosomka ¢pubposa je Takohe KapakTepuCTHUKA IPOMEHA y
CKeJeTHMM MuImMhuMa W TO yKasdyje Ha 3ajeJHHYKEe MeXaHHM3Me HacTaHka (ubdpose

CKeJeTHUX MuIuha u cpia y quctpodudapa.

Mori u cap. cy peTHCTpOBaJIM 3HAYajHO CMAHEHE CUCTOJHOT BpXa IMpH onTepehemy
3alber 3UJla U OBaj] Hajla3 je y CKJIaay ca Hajmazuma (puobpose cyOenmukapaHuX cliojeBa y
y3opuuma cpuanor mumuha [73]. Ogata u cap. cy ykazajiu Ha nopemehaj MOKpeTJbUBOCTU
nocrepo0a3aHoOT 3uj1a JieBe KoMope y nanujeHara ca Duchenn mumuhaom nuctpodujom ca
HOPMAaJIHOM CUCTOJTHOM (yHKIMjoM [74]. Martens 1 1 cap. Cy yKa3ajlid Ha 3Ha4ajHO CMambEHe
Op3uHe cpyaHOT MUIIMha y aHTepoJaTepalHOM U WH(EpoaTepalHOM 3UY JIEBE KOMOPE y
naijeHara ca Duchenn mumuhHOoM auctpodujom (mpoceuHa crapoct 7,9 roauHa) ca
HOpMaJIHOM cuctosHOM ¢yHkuujoM [75]. Ashford m cap. cy kopumhewmem Marserse
pe30HaHIe cpua Jokasanu aa Aedamu ca Duchenn mummhaOM auctpodujomM mokasyjy
nopemeheHy robaqHy U CETMEHTHY MOKPETJBHBOCT 3HIa KOMOpa y mopehemy ca HCTUM
y3pacTOM U TOJIOM KOHTPOJIHE TpyIe, YNPKOC CIMYHUM BOJyMEHUMA JIEBE KOMOpE U
ejekurone (Qpakuuje [76]. Hakne aHanu3a TMOKPET/BUBOCTH UM Halpesama 3UA0BA
KopuihemeM 0Be METOZIe MOXKE HEe caMmo Jla ce OTKpHje OKyJITHa cpuyaHa ciaboct, Beh u na

ce MPOIeHN ePHUKACHOCT MOCTOjehuX 1 HOBHUX TEPAaINjCKUX OIIIH]a.

AyTonCHjCKE XHCTOJIOIIKE CTyAWje Yy mnanujeHata ca Duchenn wmumwmhaOM
aucTpodujoM yKa3yjy Ha TO Ja IOCTOJU MacHa HMH(UITpauuja Kao HPEeJIOMHHAHTHO
eNUMHOKapAHA. Y TUCTPOPUH AePUUUTAPHUM CKEJIETHUM MUIIMhMMa U CpLy ce jaBibajy

3alaJbCHCKEC NNPOMCHC a 3Ha CC Jia Cy U Yy JIPYIrMM IIaTOJIOIKUM IIpoHeCruMa 3allaJbCHCKE
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hemuje y3ponu ¢ubpose, onna je moryhe na je ¢ubpo3a kom aucTpoduuapa pesyiraT
3anajbeHCKuX npoueca [77,78]. MuduamatopHa henunja moxe uzazBaru GpuOpo3y JydemeM
LUTOKMHA TomyT TpaHchopmuyher (axkrtopa pacTta, KOjU H3a3MBa CTBapame BE3MBHOI
TkuBa W (ubpobnacrta [79]. Panuju wusBemraju cy yKa3aid Ja je KOHIUEHTpaluja
tpanchopmumyher ¢dakropa pacta (TGF-B), mnoBumena y ckeneTHuM Mumuhuma
aucTpo@uH nepuuuTapHuX Jbyau U na oiaokana TGF-B exkcnepuMeHTalHO MOXKE CMambUTH
CTBapame KoJjlareHa y nujadparmu. 3anajbeme Tj. HHpIamanyja cpyaHor mumrha 3Ha4ajHO
JOTIPUHOCH HAcTaHKy cpyaHe (uOpo3e M KacHUjUX (QYHKUMOHAIHUX oumtehema Yy
aucTpoduH neGUIMTapHUM CpIIMMa M CBE Mepe Koje cMamyjy MHpIamaTopHu mpoiec Ou
MorJie OMTH 3HauajHEe y CMamemhy KapAuoMuonardje y naudjenara ca Duchenn mummhaoM
nuctpodujoM. To 3anameme TUCTpodUH AePUIMTAPHUX CKEeJIEeTHUX Muiinha ce moropuasa
ryOMTKOM a30T MOHOKCH/IA W3 MulIKha a Taj TyOuTaK je CeKyHapHa MocieIulia He0CTaTKa
nuctpopuna [80]. TpaHcreHa cuHTe3a a30T MOHOKCHIA Yy CpyaHOM Mumuhy
eKCIepUMEHTATHUX MHIIEeBa JOBOAM A0 HOpManM3aldje CTBapama a30T MOHOKCHAA Yy
MumuhruMa U TO JOBOJAW 10 3HAYajHOT CMamema 3anajberha MHUIIMha U jau3e Muiuhze
MeMOpaHe IITO yKaszyje Ja MHUIIMNHU a30T MOHOKCHJI MOXE€ MMaTH aHTU3alaJbeHCKy U
IUTONPOTEKTUBHY YJIOTY Yy CKeneTHMM wmummnhuma nuctpodudapa. Hacympor Tome,
MHXUOWIIMja CHHTE3e a30T MOHOKcHaa mnoBehaBa anxeswjy JeyKoLMTa 3a BacKyJapHHU
€HZ0TEN M Ha Ta] HAUYMH M3a3uBajy MmoBehaHO CTBapame W MUTPAIH]y 3aMaJbeHCKUX henrja
(uurokunu, makpodaru, PGL, TNF, IL). 3anasseHcke henuje n3azupajy nosehaHo crBapame
BE3MBHOT TKMBa MPEKO LIUTOKUH MTOCPEIOBAHUX IyTeBa KOjH M3a3uBajy nmosehaHo cTBapame
KOJIareHa U JApYyrux eKcTpaleiaylapHux henuja kao oAroBop TKHBaA Ha 3amnabewmbe. MHOrU 01
TUX TpOoPUOPOTHYKMX LUTOKWHA KOJU CTBapajy 3ama/beicke henuje Cy y BHCOKHM
KOHLEHTpalyjama MNpUCYTHH y AUCTpOoUH JeduuuTapHUM MulleBuMMa. YumweHuna naa
TpaHCI'€Ha CHMHTE3a a30T MOHOKCHJA Yy CpIly JOBOAM 10 3HAYajHE PEAYKLH]e Tj. CMambeHmha
KOHLEHTpanyje Makpodara y auctpoduH aepuuUTapHUM cpHuMa 0e3 cMamemba
koHueHtpanuje CD8 1 CD4 henuja ykazyje na makpodaru urpajy HEHTpaJHy YJIOTY Yy
¢ubpo3n Koja je M3a3BaHa 3amameHCKUM hemujama y cpuyaHoM Mumwmhy y
eKCIIepUMEHTATHUM YycioBuMa. MelyTuM, HOBHje CTyauje Cy JOII IOKas3ajie Jaa KOoJ
eKCIePUMEHTATHIX MHIIEBA TPAHCTEHOM CHHTE30M a30T MOHOKCHA JI0J1a3u A0 cMamema T
henuja a Takohe u 3HauajHOr cMameme (Pudpose cpua. OBo ykazyje aa makpodaru u T

henuje 3ajeHO y4ecTBYjy y MyTy cTBapama (pudpose y eKcriepuMeHTaIHOM Muokapay [81].
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A30T MOHOKCH]I je Takohe BakaH y peryyanuju ayToHOMHe (DYHKIUje cplia IITO je BaXKHO 32
3alITUTY O/l BEHTPUKYJIapHUX apuTMHja. LLITEeTHOCT He cTBapama a30T MOHOKCH/IA Y CpILY je
BU/UbHMB Ha KMBOTHICKOM MOJENy TJle WHXHOWIMja CHHTE3e a30T MOHOKCHJA OBOAM IO
cMamema PyHKIM]je MapacuMnarukyca u nosehany nHUuaeHIy apurmMuje komopa [82]. OBo
yKazyje aa nopemehaj GyHKIIMj€ ayTOHOMHOT CUCTEMA Cplia KOjU j€ MOBE3aH ca HEJJOCTATKOM

AUCTpo(HHA CE MOKE NIPUNKCATH NOpeMeheHOM CTBapamy a30T MOHOKCHUA.

VY Becker mummhsoj je cpue yBek 3axBaheHo Oonemrhy u cpyaHa cJ1iaboCcT MOXKe OUTH
3HauajHUja Hero ciabocT ckenetHux Mumuha [83]. CMpT 300r KOHTECTHBHE CpyYaHe
WHCY(QUIMjEHIIM]e ce TpoIekYje a ce jaBiba y oko 50 % manujenarta ca Becker MummhHoM
auctpodujoM a Takohe OBM MalljeHTH UMajy BUCOKY CTOITy TPaHCIUIaHTAlW]je cpla y MpBOj
TOJWHU TIOCJI€ [IMjarHOCTHKOBaWma Kapauomuomnaruje. Mako je Bpeme pasBoja
KapJAUOMUOIAaTHje HENpeABUANBO, MyTanuje y ojapeheHum permoHuma AucTpouH reHa
CTBapa MPEAUCIIO3UIM]y KOJ TamnujeHara ca Becker mummhHOM nuctpodujom 3a panHu

pa3Boj kapauomuomnatuje [84].

3HauajHO je Ja ce KOJ HOCHOIla I'eHa Takohe MOXKe jaBUTH KapJAuOMHOIaTHja 0e3
3HayajHe ciabocTu cKeJleTHUX mumnha. Y neceroroauiimbeM npahemby HOCHOLA MyTHPAHOT
rera 3a 152 manujenta ca Duchenn mummhuoM nuctpodwujom u 45 namujeHta ca Becker
munhHoM auctpodujom, 40 % HoOcHola MYTUPAHOT T€HA j€ UMAJI0 HEKY OJ1 KIMHMYKHX
KapaKkTepucTuka o0oJbeHa Cplia Kao MITO Cy: Xumneprpoduja, apuTMuje M JWIaTaTUBHA
kapauomuonaryja [85]. [IponeHar KIMHUYKUX CpUaHUX POMEHA ce noBehaBao 3Ha4ajHO ca
ronguHama ox 15 % y Hocuona mytupanor rea muahux on 16 roguna no 45 % y Hocuola
MYTHUPAHOT TeHa cTapujux o 16 ronuHa. HacynpoT Tome, HeKe peTpOCTIEKTUBHE CTYIHjE CY
Cyrepucaiy Ja cy KJIMHUYKY 3Ha4yajHU KapJMOJIOLIKH nopemehaju mMano BEpOBATHHU Y JKE€Ha
HOCHOIIa MyTHpaHoT reHa muiahux oxa 16 roguna [86]. ¥V cTyauju HOCHOLIAa MyTUPAHOT TeHa
3a 85 Oonecruka ca Duchenn wmummhnom auctpodujom u 44 OGonecnuka ca Becker
mutuhaoM auctpodujom crapoct oa 18 mo 58 roamHa Ha exokapaHOTPaPCKOM Mperieny
je Buhena muiartanuja yjeBe komope y 18 % Hocumoma MyTHpaHOr TeéHa W JWJIaTaTHBHA
KapauoMuomnatija 'y 8 % HocHolla MyTHUpaHOT TeHa. /lunmaTaTMBHA KapIMOMHUOIATHja je
npoHaljeHa camo y HocHolla MyTHpaHor reHa 3a Duchenn mumuhHy nuctpodujy, A0k je
JUIaTalyja JieBe KoMope Ouiia MpucyTHa MPOTIOPLIUOHAIHO Y HOCHOIIA MyTHPAHOT T'eHa U 3a

Duchenn mumuhny auctpodujy u Becker mumuhny auctpodujy. Enextpokapanorpadcku
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nopemehaju cy Buhenu y 47 % Hocuona mytupanor resna [87]. pyra cepuja ox 56 Hocuotia
MyTHpAHOT TeHa je TMoKa3aja Ja Hema elieKTpokapauorpadckux mnopemehaja, amu je
npoHaljeHa nuiaTanMja WM XurepTpoduja komopa y 14 % Hocuoma M AWIaTaTHBHA
Kapauomuonaryja y 7 % sxeHa Hocuouna MytupaHor resa [88]. Wmak, Temka cpuyaHa

uHCY(UIMjeHIja ce Moke HahM y HEKMX HOCHOLA KOja 3aXTeBa TPAHCIUIAHTAIU]y cpIia.

Cmatpa ce aa cy cpuanu nopemehaju y MUOTOHUYHO] nucTpoduju tum 2 pehu Hero y
MUOTOHUYHO] quctpoduju Tun 1 [89]. )KuBoTHM Bek OBUX MauujeHaTa Moke OUTH ckpaheH
y HOjeIMHUM CJIy4yajeBUMa, YIJIaBHOM aKo MOCTOjU 030usbHa 3axBaheHocT cpua . Mako je
pHU3HK 3a TakBe Jorahaje HU3aK, cMaTpa ce Ja je NoTpedaH eIeKTpoKapIuorpadCcKu mperies
JENaHIyT TOJIMIIBE Ka0 M CBEOOYXBaTHUja aHAMHE3a M KJIIMHUYKU Tperjen. Y A0cagallmbiM
CTyIMjaMa CIIOMHEE C€ pa3IMyuTa 3acTYIJBEHOCT eJleKTpoKapauorpadckux mnopemehaja
KOJl 000Je1MX 01 MUOTOHUYHE nucTpoduje. ok ux jennu Hanase y cera 30-ak mpoieHara,
y IPYTUM ce CTyJujama HaBojie elekTpokapauorpadcku nopemehaju y npexo 90 mpoueHara
oOosienux ox MuoToHMuYHe nuctpoduje [90]. V Behunu cryauja cy enekrpokapauorpapcku
nopemehaju y  Kopemanmuju ca  TEXKUHOM  Oojectu. MexaHuzaMm  HacTaHKa
eJIeKTpoKapauorpadCKux MpoMeHa y o0oselux oJ MUOTOHHYHE AUCTPO(Uje HUJEe CACBUM
jacan. Cmarpa ce aa cy 3a OBe NMPOMEHE OATOBOPHU I'€HETCKH YCIOBJHEHH, MPOTPECHBHU,
CTPYKTypalHU M (QYHKUMOHAIHM mnopemehaju Ha HHMBOY henujcke MemOpaHe cpyaHOr
mumuha. HampacHa cMpT je 4ecta mojaBa y 00o0jenuX O] MHOTOHHYHE TUCTpoduje U 1o
MULUbEHY HEKHUX ayTopa Ha 0Baj HauuH ymupe Buie oa 30 % o06osenux oa MHUOTOHUYHE
nuctpoduje [91]. V3pok HampacHe cMpTH Yy OBHUX OOJIECHHMKA je Hajuemhe MajurHa
BEHTPHKYJIapHA TaXWapuUTMHUja WIK KOMIUIeTaH cpuyanu Oyok. [lopemehaju crnpoBohema y
naiyjeHara ca MUOTOHUYHOT TUCTPOPHUjOM ce OJHOCH Ha 3aXBah€HOCT YMTABOT CIIPOBOIHOT
cucTeMa ajau y3 NpeAOMHHALU]y Jie3Wjeé Ha HMHTPaBEHTPUKYJIapHOM HHBOY Tj. y His-
Purkinijevom neny cnpoBogHor cuctema. O30mibHE cpuaHu mopemehaju Mory Jia ce jaBe Ha
MIOYETKY Jpyre AeleHUje >KMBOTA y IMalMjeHaTa ca KOHI'€HUTAJIHUM M Je4jUM OOJIMKOM
6onectu [92]. [lopemehaju crpoBohema ce jaBbajy y oko 65% ompaciux mainujeHara ca
MUOTOHMYHOM nuctpodujom Tunm 1 [93]. V Behune namnmjeHata 000JbeHE CIPOBOIHOT
cUCTeMa Harmpelyje TMOCTENeHO aju ce KIMHWYKH TOK OOJIECTH HE MOKE MPEIBUACTH Yy

MOjeIMHUX MalHjeHara.
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VY panujum cryaujama je 3abenexkeHo na ce koj manujeHara ca Emery Dreifuss
mumurhHOM JucTpodujoM cpuaHu nopemehaju mory yecro mManugecToBatd nopemehajuma
cupoBohemwa. Koa mamujenara ca oBuM oOIMKOM MuiumhHe AUCTpoduje MHOKap] Komopa
Moke OuTH 3axBaheH MaTOJOIIKUM MPOLIECOM IITO JOBOIM 10 Oiare AuiaTaluje Komopa ca
HOpMalHOM win Osarom ciabomhy cuctonne ¢yHkuuje u Ha Kpajy he mohum no rybutka
CJIEKTPUYHE WM MEXaHWYKE AaKTUBHOCTH TNPEeTKOMOpa. MUKPOCKOIICKMM HCIHTHBAKBEM je
3a0eniekeH ryOuTaK mpeTKoMopa M 3aMeHa MUIIMhHOT TKMBa (UOPO3HUM M MACHUM TKHUBOM
Ka0 W pa3IM4YUTH CTENEHU HHTepcTuuujaiHe ¢ubpo3e y MHUOKapAy KOMOpa, Kao H
HecrienuduyuHa JereHepaiuja CIpoBOJHOT cucTema cpua. Y jgamuHomatujva EDMD 2 u
LGMD 1 B noctoju npeknaname cpyanux penorunosa. LGMD 1 B mumuhna nuctpoduja ce
pasnmukyje onx EDMD 2 mummuhae auctpodwuje mo kacHujeM moyeTky mumnhHe ciaabocTH,
OJICYCTBY PaHHMX KOHTPaKTypa ca MpeJOMUHAHTHUM 3aXBaTambeM MHIINha KapJIudHOT Mojaca,
ca paHMM 3axBaTameM Mumuha y mpeneny xymepyca IOK Cy MHIIMhU TepoHeanHe u
tubujanine rpyne nomrtehenu. Mcera wmyrauuja yHyTap MOpOAMIIE MOKE JIOBECTH [0

pasznuuuTuX ucnosbaBamwa y Buay: EDMD 2, LGMD 1B, CMD 1A [94,95].

Temka kapauomuonaTvja je perka M OOMYHO HHUje IOBe3aHa 3a (panuo-cKamyso-

XyMepasiHu 00simk Mutrhae nuctpoduje [96].

Myranyuja auctpoduHa HIM CyOKOMIUIEKCAa IIOBE3aHUX IpPOTE€MHA JAUCTpOo(HHA
pesyntupa kapauomuonarujom. [Ipexkun aenoBa AUCTpo(UH MoJIeKysla KOJU C€ jaBjba KON
OJpaciMX W Jele y 3aBpIIHOj (a3u KapIUOMHOIATHje (IUIATallMOHE WM HCXEMH]jCKE)
u3a3MBajy Kapauomuonardjy. To ykasyje Ia MOCTOjU 3aBpIINHHU 3ajeHHYKH TYT 32 Pa3Boj
KapAMOMHOIIaTHje y KOjUMa je KpUTUYKHM BakHa Be3a u3Mel)y capkosiema u capkomepa 3a
pa3Boj kapauomwuonaruje [97]. Ilopemehaj y Be3uBamy aucTpopuHa ca JEJIOM aMHHO
3aBplLIeTKa je peBep3UOMIIaH 3a JIeBy KOMOpPY aKO ce Jeuyeme NpUMEHH Ha Bpeme [98].
Mebhytum, TpeHyTHa je XumoTe3a Ja MoOosblllaHa YBPCTHHA CKeJeTHUX Muiinha mosehasa
ontepeheme cpyaHor mumuha v AOBOIM IO paHUjer pasBoja kapauomwuonaruje. Ctynuje y
IUCTpOPUH AeUUUTAPHUX EKCHEepPUMEHTAIHUX MHIIeBa (u3nmukuM onrepehememM Ha

MOKPETHO] Tpaly cy AoBoauie 10 nosehamwa ¢pudpose cpua [99].

Benuku nporeuH capkoseme, TucTpoduH, koju je oacyraH y Duchenn mummhHoj
aucTpoduju U cMameHe KOHIeHTpaimje wiu mnopemehaja BemmumHe y Becker mummhHoj

nuctpoduju, 06e30ehyje Be3y uzmel)y BEIMKOT MyJITHMEPUYHOT KOMIUIEKCA MIMKOTIPOTEHHA Y
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MeMOpanun wmumnhae hemuje - DGK  aucrpoduH IIHKONPOTEMHCKM KOMIUIEKC U
MHTpAleTyIapHUX aKTUHCKHUX (uiIaMeHaTa M THME BpPLIM MPEHOC CHare KOjy KOPHCTH 3a
KOHTPAKIIMjy capKoMepe Yy eKCTpalelylapHOM MaTpukcy. /luctpoduH urpa BakHy yaory y
crabwinzanuju henujcke MeMOpaHe W y CKEJIETHUM U y CpPYaHMM MHOLIMTHMA U HETOBO
OJICYCTBO M3a3MBa KPXKOCT M HECTAaOMJIHOCT capkoJjieMe M JereHepanujy mumuhaux henuja.
Takohe HWeroBo OJCYCTBO MOXE JOBECTH 10 KOH(POPMALUjCKUX MPOMEHA y aKTHBHUPAHUM
KaJIUJYMCKUM KaHaJIMMa, IITO PE3yiTyje MaTOJOIKUM I'yOUTKOM U LYpEHmEeM Kallujyma y
mumnhaoM nutocony. OBO HaKyIJbake UHTPALETYJApPHOT KaJIMjyMa JOBOAN IO aKTHUBAIIH]je
npotease, MoBehaHo CTBapame pEAKTHBHUX BpCTa KuceoHWka W cmpT hemmje [100].
[Topemehaj Ba3operyinanuje ce jaBjba IyTeM CMambeHha MEMOpaHa- OBE3aHU HEYPOHAIHH a30T
MoHokcuz cuHTeTasze (NNOS) u y ckeneTHuM U cpuanoM muinuhy. be3 nuctpoduna nNOS ce
JTUCIIOKANIN3Yje y LUTO30Jly M Ta Benuka ynabeHocT usMehy nNOS u capkosieme Moxe
ocynadbutu Audy3ujy a30T MOHOKCHAA KpO3 MeMOpaHy MHOLIUTA Y MUKpPOBAcKyJaTypH U Kao
NocJieulla Tora, HEIOBOJbHO ocjobahame a30T MOHOKcHIA Koje MpaTd MUIIMhHY
KOHTpakuujy goBogu o ucxemuje [101]. Ykoauko He mocToju OTHOP BAa30KOHCTPUKLU)U
OBUM c€ MOKe O00jaCHUTHM U Hekpo3a npumeheHa y CKEJIeTHMM U CpYaHMM MuUIIMhnMa
nanujeHara ca aucrtpopuHonarujoM. [lopemehaj mukpoBackymaType Moxe Takohe OuTH
NPHUCYTaH Kao pe3ysTaT OACYCTBa AUCTPOPHHA WIN CAPKOTIIMKaHA, KOMIIOHEHTE AMCTPOPUH
TJIMKOTIPOTEMH KoMIulekca y kapanomuonutuma [102,103]. [Taronomku ce kapauoMuonaTija
y OoJsiecHuka ca aAucTpoHUHOMATHjOM MaHU(ecTyje cyOenukapaujatHoM (GuOpo3om
uH(pepoaaTepaHOr 3UJa IITO je Takohe 3a0esie)KeHO M Yy HEKUX IMalldjeHaTa ca BUPYCHUM

MUOKapAUTUCOM.

BaxxHo je HamomeHyTH 1a MH(EKIMja eHTepOBUPYCOM M3a3uBa olTehewme Muokapa
nenamem auctpopuna [104]. OBaj mexaHu3aM Moke NomMohu y oOjallmbemy CIUYHOCTH

n3Mel)y MuokapanTuca 1 JUcTpoH MOBE3aHe KapAHOMHUONATH]e.

[IpetnocraBma ce aa je omrehewme Muokapaa y mauujeHara ca Duchenn u Becker
MUIIMNHOM JUCTPO(dHUjOM TOCHEAUIA MEXaHHYKOT CTpeca META0OJMYKU U CTPYKTYpHO
nopeMeheHor Muokap/ia, Majia 0OcTaje HeJaCHO Kako reHeTCKu nopemehaj yruue Ha CETMEHTHY
AUCTpUOYIMjy TpOMEHa Yy Cpiy, Tj. Ja JH je uHGepoaaTepasHH 3uJ OCETJbHBUjU 300T
PETHOHAIIHUX MOJIEKYJIapHHX MPOMEHAa M3a3BaHUX MYTAallMjOM WM j€ OBaj PEruoH

uH(pepoaarepaJHOr 3HJa JeBe KOMOpe MOAJIOXKHHUJU olTehewmy 300r H3jarama BHCOKOM
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MexaHnykoMm ontepehewy. Paznmuuutu nopemehaju  yHyTap AMCTPO(UH-CAPKOTIMKAH-
IUCTPOTIIMKAH KOMILJIEKCAa JIOBOJE 10 HECTaOMIHOCTH W omrTehema KapAHOMUONIMTA KOjU
pe3yiiTyje KapaKTepUCTHYHOM anu HecnermduaHoMm Qubpozom. VY mnanujeHara ca
MUOTOHUYHOM JUCTPO(UjOM c€ MOXKE pa3BUTU KapAHUOMHOIATHja KOja jeé OOMYHO OJiaxker
o0JMKa y nanujeHaTa ca MUOTOHHYHOM AUCTpodujoM TN 2 y nopehewmy ca MUOTOHUYHOM
auctpodujom tun 1. UnmeHunna aa cpuyaHa WHCY(QUIM]EHIMja MOXeE Ja Ce IMpeBEeHHpa WIH
Oyne yOnakeHa y manujeHaTa ca MUOTOHMYHOM TUCTPOUjoM yKasyje Aa Tepamnuja Tpeda na
Oyze 3amodera y MITO paHUjoj Ga3u O0JIECTH Mpe HEero INTO JuiaTalrja KOMOPE U CHCTOJIHA

HMHCY(UIIMJHeIIHM]a IOCTaHy OYMTJICIHE.

Cryaujom Smith u cap. y ocaM manujeHata ca ayTo30MHO JOMHHAHTHUM CyOTHUIIOM
Emery Dreifuss mumuhne auctpoduje (EDMD2; LMNA rencka myranuja 1g21) cy nokaszanu
na ce y paHoj (a3u O6onecTu He Hana3u 3HayajHa (GuOpo3a yNpKOC MPUCYCTBY OCETIHUBHJUX
nopemehaja Muokapja ykibydyjyhu cMameme CUCTOJHOI 3aae0sbama MH(PEpUOpHOr 3Uja
[105]. OBo yka3zyje Ha pa3jMYUTy NATOTE€HE3y CpYaHUX MpPOMEHa y mamujeHara ca Emery
Dreifuss mumuhaom nuctpodujom y nopehemy ca Duchenn/Becker mummhaom nuctpodujom
rae ¢ubpo3a OOMYHO NPETXOAU CHUCTOJIHOj HHCY(uuujeHnuju. CpuaHa ciabocT y OBHX
nalujeHaTa HOCH BeJIMKU PU3UK O] HallpacHe CMPTHU M NMa)KJbUBO Mpaheme OBHX IMalijeHara je
o6aBe3Ho. Y manujenara ca Emery Dreifuss mummhaoMm nuctpodujom HopManan MHOKap ce
MOCTENIEHO 3aMemyje (QUOPO3HMM W MACHUM TKHBOM a TMpOIEC OOUYHO TMOUYUHE Y
IIpeTKoMopamMa J0BoJehu 10 NPEeTKOMOPCKE apUTMHje, 4ecTo je YyKmydeH u AV uBop,
nosoaehu no nopemehaja cnpoBohema KOjU MOHEKA] 3axXTeBa UMIUIAHTALM]Y NE€jCMejKepa U
eBEHTYaJIHO 3aXBaTa KOMOpE Y3pOKyjyhu MporpecuBHy QuiIaTalyjy U CHCTOJHY ciabocT.
Co063upoM Ja HampacHa CMPT MOXKe OUTH jeMHU CUMITOM OBE 0O0JIEeCTH, CpYaHU CKPUHUHT
pobaxka ykipyuyjhu u sxene Hocuorle 3a X-Be3any Emery Dreifuss mummhny nuctpodujy mopa

OUTH NPETOPYyUEH.
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3. UWIBEBU UCTPAXUBAHKA

[Topen OpojHMX HCTpaKMBamba Ha OBa TEMY, HE MOCTOjJH jacHO Ne(UHUCAH CTaB O
3Hauajy, yuecTaJloCTH, oclieauiiama cpuanux nopemehaja, moce6bHo umajyhu y Buay aa ce y
pa3IMUUTUM TUMOBMMA MUIIMNHUX JucTpoduja cpyaHe IpoMeHe MaHudectyjy 06e3
Kopenanuje ca mumuhaom cinabomthy. Co63upoM Ha Ty YME-EHHUIY Ka0 M Ba)KHOCT paHOr
OoTKpuBama nopemehaja cpuyaHe (QyHKIMje HEMHBA3UBHUM JIMJalrHOCTUYKUM MeEToJama,

MMOCTAaBJbCHU CY cneﬂehn OIWJbCBU UCTPAKMBAbA:

1.  IlpoueHuTn mnpomMeHe Ha cCpyaHOM MuUIIMNY HEWHBAa3MBHUM JIHJarHOCTHYKUM

npoueaypaMa y nojeiMHuM obiuuuma muinhze aucrpoguje.

2. VYTBpAWUTH CTeNEH 3acTyIUb€HOCTH U Kopejauujy oOosbema cpyaHor Muimuha y

MutrhHUM TUcTpodujama.

3. Ilpouenutn 3Haua] Kopuimihewma HEMHBA3WBHHUX JUjarHOCTUYKUX TpoLeaypa y
paHOM OTKpHBamy NMPOMEHAa Ha CpYaHOM MUIIMNY U CIIPOBOJHOM CHUCTEMY Cplia y

obosieux o MUIIMhHUX TucTpoduja.

4.  YTBpAWTU NPOTHOCTMYKHU 3Ha4yaj paHOT OTKpUBama POMEHA Ha CpYyaHOM MuIiiuhy u
CIIPOBOJTHOM CHUCTEMY Cplia Yy OJHOCY Ha THUN MHUIIMhHE AUCTpopHUje U HUXOB

CBEYKYIIaH YTHIIaj Ha TOK OOJIECTH U TePaAHjCKU MPUCTYIL.
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4. METOOONOINMNMNJA UCTPAXUBABA

HcTpaxuBame je CIpOBEIeHO Kao MPOCHEKTHBHA CTYAHja, METOAOM KOHTPOJIHCAHOT
KJIMHUYKOI MCTPaXHBamwa Koje je opraHuzoBaHo y CrnenujanHoj OOJTHHULHM 3a MPOrPECHUBHE
mumnhae W HeypomuiuuhHe Oosiectu ,,HoBomazapcka Oama® y nepuoay 2009 mo 2013

TOJMHE.

VY crynujy je ykibydeHo y3actonHux 70 OojiecHHKa ca MUIIMNHUM JucTpodujama Koju
cy nedyeHu y OosHuim. CBU MalUjeHTH Cy MOJACJbEHU Y IIECT rpyla mpema THIy MUIIHhHE
muctpoduje. CBU OOJICCHUIM Cy YIMO3HATH Ca IIMJbEM, MPUPOJOM W HAYMHOM CIIPOBOheHa
cryaije. CrpoBoheme oBe cryauje je Owio 0g00peHo o1 crpaHe ETwukor komwurteTa

Creuujanne 60JHULIE.

Cryaunja je obaBibeHa y OOJIECHMKA ca JiBa WM BUIIE IUJarHOCTUYKA KpUTEpHjyMa 3a
mumnhay — guctpodujy:  MOpOAWYHE  aHaMHe3e W KIMHUYKUX — MaHudecTanuja
KapaKTepUCTUIHUX 3a OBO 000Jb€HE, O0JEeKTHMBHOT HEYPOJIOIIKOT Hajla3a y3 OCBPT Ha
IUCTpuOynujy MUIIMhHUX aTpoduja, TEHETCKOI MCIUTHBama, NpHCycTBa (EeHOMEHa
MHOTOHH]E, pe3yJiTaTa eJIeKTpOMHOrpad)CKOT mperieaa, oapehuBama KpeaTH KUHa3e y KPBH,

pesyisitaTa 6uoricuje Mumuha.

PeructpoBane u anamusupane cy ciuexnehe BapujaGie TOKOM MpBOI KOHTaKTa ca
0O0JIECHHKOM: TIOJI, CTapoCT, Kiacudukanuja Tuma Mumuhee auctpoduje, BpPEAHOCTH
apTepUjCKOr  KPBHOI'  NPUTHUCKA, TPUCYCTBO CYOJeKTUBHUX Teroda o0J CTpaHe
KapIMOBaCKYJIApHOT cucTeMa, 00jeKTUBHU (PU3MYKHM HaJla3 ca OCBPTOM HA CTATyC CKEJIETHHX
muinha OJHOCHO MOKPETJbUBOCT MaldjeHaTa, UCIUTHBake (QYHKIHMjEe Cplia HEMHBa3UBHUM

JIJarHOCTUKUM CpeJICTBUMA.
Kox cBux ucnuTaHuka je cipoBeieH NporpaM UCTpaKUBama Koje yKibyuyje:

- a”amHe3a 0 MOCTOjamy CHUMIITOMa 000JbeHa KapJIMOBACKYJIapHOT cucTema ( 3amop,

ryleme, 0071 13a rpyHe KOCTH, HECBECTHUIIEe, CHHKOIIE, AU TAIH]je)
- 00jexTHBHM (PU3NUKHU Iperie] (ayCKyinTalllja cplia U MEpEHne apTeprjCKOT IPUTHUCKA)

- eNeKTpOKapauorpadCKu Mmperien
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- 24-yacoBHu XO0JT€p MOHUTOPUHT

- exokapauorpadcku mperien

4.1. EnexTpokapauorpadckm nperJieja

EnextpokapauorpagckiM —MpersieioM Cy perucTpoBaHu cieaehw mapameTpu:
aMIUIUTyJa U Tpajame P Tanaca, Tpajame PQ cermenra u PR unrepBana (Hopmanuo go 0,220
CeK.), mojasa maroJiomkor Q 3y61a, Tpajatbe QRS nnrepsana (Hopmaino jo 0,12 cek.), onHOC
R/S 3ybua, tpajame QT umnTepBasa (npeko 440 mcek. 3a mymikapie u 460 Mcek. 3a KeHe),
npomene y ST cermenty (eneBauuja u jgenpecuja), T Tamacy (amnatupal, Oudasan,
HETraTHBaH), M0jaBa MPETKOMOPCKUX U KOMOPCKHX €KCTPAaCHCTOJIA, JICTIPIIakha U TPerepemna

npetkoMopa, AV 6i10ka u 6:10ka rpane Hissovog cHora.

4.2. Xoarep mouutopunr EKI'-a

XonTep MOHUTOPHUHI CpYaHOI pHUTMa I[IpyKa BHILE Je€Tajba O IIOBPEMEHUM
esleKTpokapauorpadckuM nopemehajumMa Koju HE MOTY Ja C€ pPEerucTpyjy KJIacHYHUM
eJIeKTpoKaparorpagckuM mperyieioM. PeructpoBana je MUHUMaidHA W MaKCHMajHa CpYaHa
(dbpekBeHInja, cpeama cpuaHa PpeKkBeHIla, CHHYCHa nay3a ayxa u kpaha ox 3 cexynne, QTc
MHTEepBaJ U3pauyHar no Bazettovoj popmyinu Tako 1o ce ce Bpeanoct QT mHTepBana nojenu
KBaJIpaTHUM KOpPEHOM pactojama u3mely nea R 3ybua, mpomene y ST cermenty, mopemehaju
cnpoBohema, KJIMHUYKK 3Ha4YajaH OpoOj CYNpPaBEHTPHKYJIApHUX eKcTpacuctoia > 60/h,

BEHTpPUKYJapHe ekcTpacucToie o Lown-oBoj ckanu (tabena a).

34|



Tabena A. Lown-oBa ckaia

Lown-oBa ckana KpuTepujyma BEHTPHUKYJIapHUX EKCTPACUCTOIIA
Crenen Kapakrepuctuke VES
O be3 VES

1A [Tojenunaune VES (<30/h) u mamwe oz 1/muH.

1b [Tojenunaune VES (<30/h) u Bume ox 1/muH.

2 VYuectane VES (> 30/h)

3 Myntudokanne VES

4 A Penerutusne VES (y napy )

4 b PenetutuBne VES ( cange )

5 Pane VES (tuna R na T)

4.3. Exoxapauorpadcku nperJiea

ExokapauorpadckuM — mpermegoM  Cy — perucTpoBaHM  cienehw  mapameTpu:
€HJ/IMjacTOJIHA M EHJICUCTOJIHA JMMEH3HWja JIeBe KOMOpe, TUMEH3Hja JIeBE MPETKOMOpE,
neOJpUHA 3a/IhET 31/1a U CENTYMa, IIOKPETIHUBOCT 3UI0BA JIEBE KOMOPE, €jeKIIMOHa (paKIiHja
u ¢paxnuja ckpahema. buhe peructpoBaHo HMpUCYCTBO AWJIATAIMJCKE U XHUIEPTPO(pUUHE
¢dopme kapauomuonaruje. Kputepujymum 3a nunaranujy komope mepeHo y M moxy je
LVIDd > 5,8 cm; LVIDs > 4,1cm; EPSS > 1 cm. Kputepujymu 3a xuneptpodujy cy oaHoc
ne0bHEe MHTEPBEHTPUKYJIAPHOT CENTyMa M 0a3allHOT CerMEHTa MOCTEPHUOPHOT 3Uja JieBe
KoMope > 1,3 ; neGipbMHAa MHTEPBEHTPHUKYJIAPHOr cenTyMa >15 MM, OZHOCHO 3aje0ibame
3axBaheHor cermMeHTa komope > 13 mM. TesneanjacTonHU M TEIECUCTOJIHHU AUjaMeTap JieBe
KOMOpEe, OUMEH3Mja JIeBE MPETKOMOPE, MHTEPBEHTPUKYIAPHOT CEeNTyMa M 3almer 3ujaa
MEpPEHHU Cy y Y3y’KHOM IapacTepHAIHOM IpeceKy KopuutheweM M-Mon exokapauorpaduje.
bp3una panor nujactonHor (E) u npetkomopckor (A) nymema JieBe KOMOpe, BUXO0B 0JIHOC
(E/A), xao u jgernenepalioHO BpeME paHOT yTOKAa Y JIEBYy KOMOPY MEPEHH CYy ITYJICHHM
JOIUIEpOM y TIpeceKy 4 IIyIJbMHE ca BpXa Cpla, ca Y30pKOM IOCTAaBJbEHHM Y HHUBO BpXa
OTBOPEHHMX MUTPAIHUX JUCTHha, Ha Kpajy MHPHOT eKCIHpHjyMa. 3a MpoLEeHy IUjacToNIHE
¢yHKIMje JIeBe KOMOpe, Iope] MOMEHYTHX, KopuliheH je u Kojop M-Moja mpukas

HampenoBamba Op3MHE TPOTOKA TOKOM PpaHOT JAMjacTOJHOT IyHEma JeBe KOMOpe.
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PervonanHa mokpeT/bHBOCT 3UI0BA JIEBE KOMOpPE je aHAIM3MpaHa Ha OCHOBY IOJIENE JIeBE
KomMope Ha 17 cermenara, a mpemMa mpenopykama AMEpHYKOT YApYXKema 3a
exokapauorpadujy [106]. PervoHasHa NOKpeT/bUBOCT j€ O3HayaBaHa Kao HOpPMaJjHa,
XHUIIOKUHE3H]a - 3HAYAJHO CMAEHhe MOKPET/BUBOCTH, aKUHE3Hja — HENOCTOjabe CUCTOHOT
nebsparba 3uJa M TUCKUHE3Mja — MapaJioOKCalHO KpeTame CErMEHTa 3uja JEeBe KOMOpe Y
cuctonu. Jlomep exokapauorpadcku mnperien ypaheH je KopuimhewmeM CTaHapIHUX
NPHCTYyINa U MpeceKka Ha IPYIHOM KOIy M TO: MapacTepHAIHU MPECeK, alMKaTHU Ipecek,
CyOCTepHAJHM TpeceK, CyNpacTepHAJHH TIPECceK, M JECHU MapacTepHAIHH MpeceK.
Kopumhewem meroma mepemwa uHaekca muokapaHe neppopmance (MPI) je mpouemena
riobanHa GyHKIMja cplia Ha OCHOBY BpPEMEHCKHX HHTEPBaJia MPOBEIEHUX TOKOM €jEKIIHOHOT
U perakcaoHor nepuona. Maneke muokapaue nepdopmance (MPI) je mepen kopumrhemem
JOIUIEp CHMMama M OH jeé TEeCHO IIOBe3aH ca ejeKunoHoM ¢pakuujoM. Jlpyre
exokapauorpadcke MeTozie cy oOyxBarane mepewme TkuBHOT gorepa (DTI) 3a oTkpuBame
paHUX TMPOMEHA y CHCTOJIHOj M aujacTtoyHo] ¢yHKiuju cpua. DTI He 3axTeBa moopy 2D
pe30yLHjy U MOXKE Ja TPYKU KOHKpeTHe MH(pOpMaImje 0 Op3MHH MHOKApIHOT TKHBA U
onrepehewy cpuanor mumumha. Muaekc MmuokapaHe nepdopMmMaHCce je KOJIMYHHMK CyMe
BpemeHa u3oBosymetpujcke koHTpakuuje (IVCT) u penakcamuje (IVRT) u ejekunonor
Bpemena (ET) (IVRT + IVRC)/ET. Anynapuu tkuBHu pomiep ( TDI MA) je obyxBaTno
cieneha Mepema: e-MakCUManHa Op3uHA KpeTamkba MUTPAIHOT NPCTEHA Y PaHO] IUjacTOJIH,
E/e — omHOC MakcuManHe Op3uHE MyHEHa JIeBE KOMOPE U Op3MHE KpeTama aHyllyca y paHoj
nujactosii. Co03MpoOM Ha MOCTOjamke CpuaHe cliaboCTu Mpe pas3BHjambe CIa00CTU CHUCTOJIHE
¢yHkuje cpua noTephyje 3Haua] Mepema MHAEKCa MHUOKapjAHE nep(opMaHce U TKUBHOT

JoTIepa Kao MpruMapHe Mepe 3a UCIIUTUBakEe 00JIECHUKA ca MUIIUNHOM TUCTPODHjOM.

4.4. CtaTHCTHUYKA aHAJIN3a

3a aHaIM3y MPUMApPHUX T0JIaTaKa KOPHUIINEeHe Cy IECKPUNITHBHE CTATUCTUYKE METOJIE
U METOJIC 32 TECTUPAE CTATUCTUUKHMX XUIIOTE3a.

On  [eCKpUNTUBHUX CTAaTUCTHMYKUX MeToJa KopuinheHe cy Mepe IEHTpaHe
TEeHJCHIM]e (apUTMETHYKa CpelrHa), Mepe BapujaOuiauTeTa (CTaHIapAHA [AEBHjaldja) M

peslaTHBHU OpOjeBH.
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3a TecTHpame XHMIIOTe3€ O 3HAYajHOCTH Pa3IMKE CPEAHmUX BPEAHOCTH HYMEPUUKHX
obenexja kopumiheHa je jemHodakTopcka aHanu3a BapujaHce-ANOVA a 3a tectupame
XHUIIOTE3€ O PA3IUIM yIeCTAIOCTH KOPHUIIheH je XU-KBajpar TecT.

CraTucTU4Ke XUIIOTE3€ TeCTHpaHe Cy Ha HUBOY CTAaTUCTHUKe 3HadajHocTd of 0.05 u
0.01. 3a craructuuky oOpany pesyarara kopuinheH je coptBepcku nporpam SPSS Statistics

18.
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5. PE3YJNITATU PALOA

[IpocnextuBHOM cTyaujoM je oOyxBaheHo ykynHo 70 6onecHuka. CBY UCIIUTAHULIM CY
MOJIeJbHU y IIECT Ipyla Npema TUIy MulumhHe JucTpoduje W TpU Ipyle NpeMa HauuHYy

HaciehuBama.

3acTyIUbeHOCT MOJeAMHMX TUMOBAa M rpyna MumuhHuX auctpoduja y rpynu

nanyjeHara yKJby4eHHUX y CTyAM]y Cy IpuKa3aHu y tTabenu 1 u 2.

Tabesa 1. Ilucrpudynuja ucnuranuka no Tuny Mumuhaux gucrpoguja

o

Tun mumuhnae nucrpoduje Bpoj %
Duchenn Mnumhﬂa 12 17.1
nuctpoduja
Becker mummhna nuctpoduja 15 214
MpuoTonnuHa quctpoduja 20 28.6
Emery—Dr@fuss munhHa 7 10.0
nuctpoduja
L1mb—G1rdle MuiuhHa 9 12.9
nuctpoduja
danuo-ckanyJyio-xyMepaiHa

. 7 10.0
Muiuhaa quctpoduja
YKynHo 70 100.0

Tabesa 2. Ilucrpudyuuja ucnuraHuka no rpynama mumnhaux gucrpoguja

I'pyna MI/II.III/IhHI/IX Bpoj %
auctpoduja

X Be3aHe 34 48.6
AyT030MHO peliecCuBHE 9 12.8
AyT030MHO JOMUHAHTHE 27 38.6
YKynHo 70 100.0

Hajsehu Opoj mauujenara ca mumimhHuM auctpodujama je 6uo u3 rpyne X-Be3aHHUX
mumurhaux auctpoduja, ykynsHo 34 (48,6%), a HajMawa y4yecTasocT NalyjeHaTa je y rpynu

ayTO30MHO pelecuBHUX MumnhHux nuctpoduja 9 (12,8%).
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Danuo-CKamyJI0-XyMepanHa MAIIHhHa. .

Limb-Girdle mumnhza nuctpodnja

Emery-Dreifuss mummuhsa qucrpoduja Toa
T = My1iku
MuoToHHYHA TUCTpodHja -
CHCKH

Becker mummhna guctpoduja

Duchenn mummhza guctpoduja

0% 20% 40% 60% 80% 100%
Yuecranocr (%)

I'paduxon 1. [ToHa cTpyKTypa nanujeHara npemMa Tuny Mmumuhuux gucrpodpuja

Csu mammjentu ca Duchenn 12 (100%), Becker 15 (100%) i Emery-Dreifuss mummhaOM
muctpopujom 7 (100%) cy Ounam MymIKOT HOJa, y4ecTalocT >KeHCKOT moia Owna Beha kox
manujeHaTa ca MHOTOHMYHOM nuctpodujom 12 (60%), Limb-Girdle 6 (67%) u Pammo-

CKamyJo-xyMepaiHoMm MutuhaoM auctpodujom 4 (57%).

Ta6ena3. [losiHa cTpyKTypa nanujeHara npemMa rpynu Mmumuhuux agucrpoguja

I'pyna mummhanx Toa YkynHo
weTpoduja Mymku Kencknu

Bpoj % Bpoj % bpoj %
X Be3aHe 34 100.0 0 0 34 100.0
AyTO30MHO peleCUBHE 3 333 6 66.7 9 100.0
AyTO30MHO TOMHUHAHTHE 11 40.7 16 593 27 100.0
YKynHo 48 68.6 22 314 70 100.0

[Tponopuuja Mymkor mnoJsa ko X Be3aHux MUIIMhHUX guctpoduja usnocu 100%, koxq
ayTo30MHO peuecuBHUX 33%, W Kox ayTo3oMHO noMuHaHTHUX 41%. W3mely rpyma
MUIIMhHUX qUCTpoduja MOCTOjU CTATUCTUYKK 3HAa4ajHA pa3idKa MpeMa Yy4ecTaloCTH MOJHEe

ctpyktype. (hi-kvadrat =30.473, DF =2, p <0.001)
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Tabena 4. CtapocHa CTpPyKTypa namujeHara y oanocy Ha Tun mumuhae agucrpoduje

Cpeama
Tun mumuhne quctpoduje Bpoj Bpen. SD Min Max
Duchenn mumuhaa quctpoduja 12 22.0 53 13 31
Becker mumuhna auctpoduja 15 43.1 8.9 28 62
MuotonuuHa nuctpoduja 20 44.1 105 27 64
Emery-Dreifuss mumuhna quctpoduja 7 39.7 6.8 31 51
Limb-Girdle mumuhnaa quctpoduja 9 38.8 5.6 32 48
f;f;‘;gﬁ?;yﬂo'xwepaﬂﬁa mumhia 7 54.4 90 45 72
Ykynno 70 40.0 122 13 72

ApuTMeTHYKa CpeAMHA TOJMHA CTapocTH mamnujeHata ca Duchenn wummhaOM
auctpodujom mzHocu 22.0+5.3 rox., ca Becker mumuhaoM nuctpodujom msnocu 43.1+£8.9
rojJ., ca MUOTUYHOM auctpodujom u3Hocu 44.1+10.5 rox., ca Emery-Dreifuss mummhaom
auctpodujom 39.7+£6.8 ron., ca Limb-Girdle mumwmhaom nuctpodujom 38.845.6 rox. u ca

(anno-ckamnyno-xymepaiHom Mumuhaom auctpodpujom 54.4+9.0 rox.

W3mely manyjenara ca pa3TuyUuTUM TUIOBUMa MUMIMNHUX AUCTPOdH]ja MOCTOjU CTATUCTHYKU

3HaYajHa pa3jvKa apUTMETUYKHX cpenuHa ctapocHux n1oou (F=16.611, DF=5/69, p<0.01).
CrapocHa 100 nmanyjeHara je 6uiia CTaTUCTHYKY 3HAYajHO Mama KO/ MMalyjeHara ca:

Duchenn mummhHOM nuctpodujoM y omHocy Ha mamnujeHte ca Becker mummhaOM

muctpodujom (p< 0.001)

Duchenn wmumuhHOM aHCTpodHjoM Yy OJHOCY Ha MalHjeHTe ca MHUOTOHHUYHOM

muctpodujom (p< 0.001)

Duchenn mummhaom nuctpodujom y onmHocy Ha mnamujeHTe ca Emery-Dreifuss

mutunhaom guctpodujom (p= 0.001)

Duchenn wmummhaom muctpodujom y onxHocy Ha mnanujeHte ca Limb-Girdle

mutunhaom guctpodujom (p< 0.001)

40 |



Duchenn mumuhaOM nuctpodujoM y OJHOCY HA TAalHMjeHTE ca Qalro-CKamyso-

xymepaiHoMm MutimhHoM auctpodujom (p< 0.001)

Becker mummhHoM auctpodujoM y OJHOCY Ha mMalnMjeHTe ca (almo-cKamymino-

xymepasHoMm MutiimhHoM auctpodujom (p= 0.049)

Emery-Dreifuss mumuhaom auctpodujom y 0JIHOCY Ha MalujeHTe ca Gapo-cKamyino-

xymepasHoMm MutimhHaoM auctpodujom (p= 0.020)

Limb-Girdle mummhaom auctpodujoM y ogHOCY Ha TalujeHTe ca (arro-CKamyso-

xymepasHoMm MutimhHoM auctpodujom (p= 0.006)
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I'padguxon 2. JucTpuldyunja HCIUTAHUKA 1O CTAPOCHUM IpynamMa
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Tabena 5. CrapocHa 106 nanujeHara npema rpynu mummhuunx gucrpoduja

I'pyna mummhaux nucrpoduja

Crapocua AYTO030MHO AYTO030MHO YkynHo
rpyna X Besane pelLiecuBHe JAOMHHAHTHE

Bpoj % Bpoj % Bpoj % Bpoj %
10-19 3 100.0 0 0 0 0 3 1000
20-29 9 75.0 0 0 3 25.0 12 100.0
30-39 9 52.9 6 0 2 11.8 17 100.0
40-49 9 36.0 3 0 13 52.0 25 1100.0
50-59 3 37.5 0 333 5 62.5 8 100.0
60-69 1 25.0 0 0 3 75.0 4 100.0
70 u BuUIIE 0 0 0 0 1 100.0 1 100.0
YxkynHo 34 48.6 9 12.9 27 38.6 70  100.0

X Be3aHe mulnhHe qucTpoduje Cy CTaTUCTUUKU 3HAYajHO yyecTaluje KOoJl alujeHara
Koju npurnanaajy miuahum ctapocaum rpymnama oxa 10-29 roguna (hi-kvadrat = 3.033, DF =1, p
< 0.05). Ocrane rpyne HUCYy IOKa3aje CTaTUCTUYKY 3HA4ajHOCT, MehyTUM, ayTO30MHO
peuiecuBHe MulmhHe nuctpoduje cy Hajuenrhe 3acTynsbeHe KO/ MalujeHara Cpeamhe )KUBOTHE

no6u 30-49, 1ok ayTo30MHO JOMHUHAHTHE YIIIABHOM KOJI TallMjeHaTa CTapuje 5KUBOTHE JT00H.

Duchenn mumuhna quctpoduja je CTaTUCTUYKY 3HAYAjHO y4yecTalrja KoJ MmalujeHara

crapocHe 106u ox 10-29 roauna (hi-kvadrat = 37.551, DF =1, p <0.01)
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I'paduxon 3. IucTpuldyumja nanujeHara npemMa nNpucycTBy cy0jeKTHBHUX CPYAHUX
Teroda

M [Ima cy0jeKTHBHE
Terode

B Hewma cy0jeKTHBHE
Terode

Tabena 6. IucTpudyumja nanujenara npeMa J1OMUHAHTHUM Cy0je KTHBHUM CPYAHUM
Terodama

umerenge | B | %

bon y rpyauma 3 20.0
OtexaHo nucame 2 133
Jlyname cpua 6 40.0
Hecgectuie 4 26.7
YkynHo 15 100.0

Co03upom f1a ce paau 0 HEMOKPETHUM HJIM OTE)KaHO MOKPETHUM HalMjeHTHMA KOjH Cy
PETKO U3J0KEHH (U3MYKOM HAMopy, CyOjeKTHBHE cpuaHe Terodbe Cy peTKO MpUCYTHE.
Cy0jexTuBHE cpyaHe TeroOe cy OuWiie MPUCYTHE y caMmoO METHAeCT MalujeHara Of YKYIHOT
Opoja manyjeHara ykjby4eHux y cryaujy. Kog mux ce ymecTo KapakTepUCTUYHUX CHUMIITOMA

cpuaHe 0OJeCTH YIJIaBHOM jaBJhajy HEjaCHM CHUMIITOMH Kao INTO cy: mopemehaj craBama,

43 |



ryouTak aneTuTa, MydHHHa, 00 y cTOMaKy min ocehaj HaayTocTH, MojadaH Kaulab, II0jadaHo

CTBaparmbe CCKPETa U FY6I/ITaK TCXHHC.

B HenokpeTHH

B [ToxpeTHH

I'padguxon 4. JucTtpudyumja nanujeHara npemMa noKpeT/buBOCTH

Tabena 7. [lokpeT/bHBOCT NalMjeHATA MPpeMa rpynu Mmumuhuux gucrpopuja

IMoxkpeT/buBOCT
YkynHo

T'pyna MI/II.III/IhHI/IX MMoxkpeTHn HemoxperHu

auctpoduja

Bpoj % Bpoj % Bpoj %

X Be3aHe 4 11.8 30 88.2 34 100.0
AyTO30MHO pelECUBHE 3 333 6 66.7 9 100.0
AyTO30MHO TOMHUHAHTHE 14 51.9 13 48.1 27 100.0
YkynHo 21 314 49 68.6 70 100.0

VY4ecTanocT HeMOKPETHUX MalfjeHaTa KoJ X Be3aHnX MUMIMNHUX TUCTpodurja H3HOCH
88%., KO ayTO30MHO periecuBHUX 67%, U koIl ayT030MHO JoMUHaHTHUX 48%. M3mel)y rpymna
MumrhHUX  AucTpodHja TOCTOjM CTATUCTUYKK 3HAYajHA pas3jiMKa MpeMa Y4ecTaJoCTh

HenokpetHux nampjenara (hi-kvadrat = 11.571, DF =2, p < 0.01).
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B XunoTteHsuja
B HopMmoTeH3Hja

" XunepTeH3uja

40%

I'paduxon 5. IucTpuldynuja nauujeHara npemMa BpeHOCTUMA APTEPHjCKOT KPBHOT
MPUTHCKA

Tabena 8. BpeanocTn aprepujckor KpBHOT MPUTHCKA MpeMa rpynu Mummhanx
auctpoduja

BpeanocTt apTepujckor KpBHOT MPUTHCKA
YkynHo

I'pyna MI/II.III/IhHI/IX Xunorensuja Hopmortensuja XumepreHduja

aucrtpoduja

Bpoj % Bpoj % Bpoj % Bpoj %

X Be3aHe 5 14.7 18 529 11 324 34 100.0
AyTO30MHO pElECUBHE 0 0 3 333 6 66.7 9 100.0
AyT030MHO 14 51.9 7 259 6 222 27  100.0
JIOMUHAHTHE

YkynHo 19 27.1 28 40.0 23 329 70  100.0

XUWIOTeH3Mja je CTAaTHCTUYKHM 3HAYajHO ydYecTalduja KOJ MalHjeHaTa KOju uMajy

ayTo30MHO joMuHaHTHe Mumuhuae auctpoduje (hi-kvadrat=11.612, DF =1, p <0.01).

HopmoTtensuja je umana Behy ydecTasocT Koj nanujeHara ca X Be3aHOM MUIIMNHOM
qucTpodujoM U Omia je Omucka craructuukoj 3HauajHocTH (hi-kvadrat = 3.624, DF = 1, p=

0.0569).
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Tabesna 9. BpeaHocT apTepujckor KpBHOT PUTHCKA NpemMa Tuny Mumuhanx

auctpoduja
BpeanocTt apTepujckor KpBHOT MPUTHCKA
YkynHo
T'pyma mumuhunx Xunorenszuja . Hopmorensuja Xuneprensuja
aucrpoduja
Bbpoj % Bpoj % Bpoj % Bpoj %
Duchenn MHmHhHa 1 83 9 750 o) 16.7 12 100.0
auctpoduja
Becker mumihia 3 20.0 5 333 7 46.7 15 100.0
auctpoduja
MuotonutHa 13 65.0 4 20.0 3 15.0 20  100.0
auctpoduja
Emery-Dreifuss _ 1 143 4 571 2 28.6 7 100.0
muiuhaa quctpoduja
L1mb—G1rdle muirmnhaa 0 0 3 333 6 66.7 9 100.0
auctpoduja
danuo-ckamyJso-
XyMmepajiHa MunrhHa 1 14.3 3 429 3 42.9 7 100.0
auctpoduja
YKynHo 19 271 28 40.0 23 329 70  100.0

XUWIOTEH3Mja jeé CTAaTUCTHMYKK 3HAuYajHO YdecTajdja KOJ TalfjeHaTa KOju HuMajy

MUOTOHHYHY Mutuhay quctpodwujy (hi-kvadrat = 17.700, DF = 1, p < 0.01).

HopmoteH3uja je cTaTHCTMYKM 3HA4YajHO ydyecTaliMja KOJ MalujeHaTta Koju uMajy

Duchenn mumuhny nuctpodujy (hi-kvadrat =5.737, DF = 1, p < 0.05).

VTBphena je m Beha yuectasocT XumepTeH3Mje KoJ MaugjeHara koju umajy Limb-

Girdle mumuhny auctpodujy koja je 6una Onmcka crarucTuykoj 3HadajHoctu (hi-kvadrat =

3.737,DF = 1, p = 0.0532).
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Tabesa 10. BpeqnocTH CHCTOJIHOT KPBHOT MPUTHCKA NIpeMa TUILY MUIIMhHIX
aucrpoduja

Cpeama
Tun mumuhnae gnucrpoduje Bbpoj Bpexnoctr . SD | Min.  Max.
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 12 122.5 163 100 | 150
Becker mummmhna guctpoduja 15 132.0 224 95 160
MuotonuuHa nuctpoduja 20 110.0 234 80 160
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 7 1264 173 100 | 155
Limb-Girdle mumuhnaa auctpoduja 9 136.7 139 110 | 150
f;f;‘;gﬁ;‘;ym"‘y““epaﬂﬂa muuhia 7 1421 304 90 @ 175
YkynHo 70 125.1 234 80 175

ApuTMeTHYKa CpeJrHa BPEJAHOCTH CHCTOJHOT KpPBHOI MPHUTHCKA MaldjeHara ca
Duchenn mumuhaom pucrpodujom wmszHocu 122.5+16.3 mmHg, ca Becker mumuhaOM
muctpodujom usHocu 132.0+422.4 mmHg, ca Muoruanom nuctpodujom usnocu 110.0+23.4
mmHg, ca Emery-Dreifuss mumuhaom nguctpodpujom 126.4+17.3 mmHg, ca Limb-Girdle
mumrhHoM auctpodujom 136.7+13.9 mmHg u ca danno-ckanysno-xymepaaHoM MUIIHhHOM

muctpodujom 142.1+30.4 mmHg.

W3mely mnamujeHara ca pa3iMYUTAM THIIOBHMA MHIIMNHUX dUCTpodHja MOCTOjU
CTaTUCTHYKU 3HAYajHA pa3jdKa apUTMETHYKUX CpeAMHA BPEJIHOCTH CHUCTOJHOT KpPBHOT

npurucka (F=3.766, DF=5/69, p< 0.01).

CHCTOJIHM KPBHM MNPUTHCAK MalMjeHaTa je OMO CTATUCTUYKU 3HAYajHO HMXKU KOJ

nanujeHara ca:

MuoTtonnuHoM auctpodujoM y ogHOCY Ha mamujeHTe ca  Becker mummhaOM

muctpodujom (p=0.041)

MUOTOHUYHOM JHCTpOGHjOM y OAHOCY Ha mauujeHTe ca Limb-Girdle mummhaoM

muctpodujom (p=0.032)
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MuoToHMYHOM JAMCTPOPHUJOM Yy OJHOCY Ha mMalujeHTe ca  (aruo-cKamyso-

xymepannoMm mumuhaoM auctpodujom (p=0.01).

Tabesa 11. BpeqnocT AujacTOJHOT KPBHOT NPUTHCKA NpeMa THITY MuImhaux

aucrpoduja
Tun mumuhnae quctpoduje bpoj  Cpen.Bp. SD Min. | Max.
Duchenn mumuhaa quctpoduja 12 79.2 11.6 55 100
Becker mumuhna auctpoduja 15 79.0 18.1 50 105
MuotonuuHa nuctpoduja 20 64.3 16.2 50 100
Emery-Dreifuss mummhna auctpoguja 7 80.7 18.6 50 105
Limb-Girdle mumuhnaa quctpoduja 9 90.0 146 65 110
Datto-cranyo-xyepaa M 7o 204 55 s
YkynHo 70 77.7 186 50 115

ApuTMeTHYKa CpeArHA BPEJHOCTH AWjaCTOJIHOT KPBHOI MPUTHCKA MalfjeHara ca
Duchenn wmummhaoM auctpodujom wmsznocu 79.2+11.6 mmHg, ca Becker mumwmhaOM
muctpodujom u3zHocu 79.0+18.1 mmHg, ca MuoTtuuHom nuctpodujom mzHocu 64.3+16.2
mmHg, ca Emery-Dreifuss mumuhnom aucrpopujom 80.7£18.6 mmHg, ca Limb-Girdle
mumrhHoM auctpogujom 90.0+14.6 mmHg u ca danmo-ckanyno-xymepaaiHoM MHUIIMhHOM

auctpodujom 92.1+20.4 mmHg.

W3mely mnamujeHara ca pa3iMYUTAM THIOBHMAa MHUIIMNHUX OUCTpodHja MOCTOjU
CTaTUCTHYKHU 3HAuajHa pasiiMKa apUTMETUYKHX CpeJUHA BPEIHOCTH HjaCTOIHOT KPBHOT

npurucka (F=4.841, DF=5/69, p< 0.01).

JljacToNHM KpBHU NPUTHCAK NalMjeHara je OMO CTaTUCTUYKU 3HAYajHO HUXKHU KOJ

nanujeHara ca:

MUOTOHUYHOM JHCTpOGHjOM y OAHOCY Ha mauujeHTe ca Limb-Girdle mummhaoM

muctpodujom (p=0.003)
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MUOTOHMYHOM JTUCTPO(HjOM Yy OJHOCY Ha TMalHdjeHTe ca

xyMmepasiHoMm MutiimhHoM auctpodujom (p=0.003)

¢anuo-ckamnyJo-

I'paduxon 6. IucTpudyunja nanujenara npema npucycrsy EKI" npomena

26%

74%

B ]Ima EKT npomeHe

B Hema EKT mpomene

Ta6ena 12. [IpucycTBo ejeKTpoKapanorpapckux npoMeHa npemMa Tunmy Mumuhaux

aucTpoduja
EKG npomene
YkynHo
Tun mummuhne nucrpoduje Nma Hema
bp. % bp. % bp. %

Duchenn mumuhna gucrpoduja 12 100.0 0 0 12 100.0
Becker mumnhua nuctpoduja 11 73.3 4 26.7 15 100.0
MuortoHuuHa qucTpoduja 14 70.0 6 30.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 6 85.7 1 143 7 100.0
Limb-Girdle mumuhna aucrpoduja 6 66.7 3 333 .9 100.0
danmo-ckamnyno-xymepaaHa MUlnhHa 3 429 4 571 7 100.0
qucTpoduja

YkynHo 52 74.3 18 257 170 100.0
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VY4ectanocT enekTpokapaorpad)ckux nmpomMeHa je ouina Hajeha ko nanujenara ca Duchenn
mumnhaom auctpodujom 100%, BHcOka yyecTanocT je MocTojajla W KOJ TaljeHara ca
Becker 73%, Muortonnmuynom 70% u Emery-Dreifuss mummhaom auctpodujom 86%.
Hajmama ydectanoct enexktpokapauorpadckux nmpoMmeHa je Ouia koja nanujenara ca dammo-

CKaIlyJIo-XyMepaJlHuUM 00sukoM MumhHaux quctpoduja 43%.

Tabeaa 13. IIpucycreo R/S>1y V1 n V2 npema tTuny mumuhaux gucrpoguja

R/S>1yV1iuV2
YkynHo

Tun mummhne nucrpoduje HNma Hema

Bpoj % Bbpoj % Bbpoj %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 9 750 3 250 12 100.0
Becker mumnhaa nuctpoduja 3 200 12 80.0 15 100.0
MuoTonnuHa quctpoduja 1 5.0 19 95.0 20 100.0
Emery—Dr@fuss muuhHa 0 0 7 1000 7 100.0
nuctpoduja
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 0 0 9 1000 9 100.0
(DauHO—CK'leyno—xyMepanHa mumurhHa 1 143 6 857 | 7 100.0
nuctpoduja
YkynHo 14 200 56 80.0 70 100.0

R/S>1y VI u V2 je cTaTUCTHYKH 3HAYQjHO Y4ECTATHjU KOJ MalHjeHaTa KOju UMajy
Duchenn mumuhny auctpodujy y oaHocy Ha octane turnoBe Mummhaux auctpoduja (hi-

kvadrat = 23.390, DF = 1, p < 0.01).

R/S >1 y V1 u V2 je umao Majne y4ecTajaocT KOJ MalMjeHara ca OCTaJuM THIIOBUMaA
mumnhaux nauctpoduja, Aok HHU jeman mnauujeHT ca Emery-Dreifuss u Limb-Girdle

mumunhaom auctpodujom Huje umao R/S>1y V1 u V2.
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Tabeaa 14. [Ipucycrpo narojomkor Q 3youa npema Tuny mummhuux aucrpoduja

IMaTtonomku Q 3ydaiy

YkynHo

Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema

Bp. % bp. %  bp. Y%
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 8 66.7 4 333 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 4 26.7 11 733 15 1000
MpuoTonnuHa quctpoduja 2 10.0 18 90.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 1 143 6 85.7 7 1000
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 1 11.1 8 88.9 9 1000
danno-ckamyno-xymepaiHa MumuhHa 100. 100.0

. 0 0 7 7

auctpoduja 0
YkynHo 16 229 54 771 70 100.0

[Maronomku Q 3y0arl je CTATUCTHYKU 3HAYAJHO YYECTAIMjU KOJ TalWjeHaTa KOju UMajy

Duchenn mumuhny auctpodujy y oaHocy Ha octane turnoBe Mummhaux auctpoduja (hi-

kvadrat = 12.908, DF = 1, p < 0.01).

[TaTonomku Q 3y0arr je *Mao MaJie yuecTajloCT KOJI MMalljeHaTa ca OCTAIMM TUIIOBUMA

mumnhaux quctpodwuja, 1ok je kox Becker mumuhae auctpoduja yuecranoct 6una 27%. Hu

jenan mnanujeHT ca Panuo-ckamyio-xyMepaJHOM MUIIMNHOM JUCTpO(HjOM HHjEe HUMAO

narosioniky Q 3yodair.
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Ta6esa 15. IIpucycTBo cuHycHe Taxukapamje npema tuny mumnhanx gucrpoduja

CuHycHa Taxukapauja

YkynHo
Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema
bp. % bp. % bp. %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 8 66.7 4 333 12 100.0
Becker mumrhua nuctpoduja 4 26.7 11 733 15 100.0
MpuoTonnuHa quctpoduja 0 0 20 100.0 = 20 100.0
Emery-Dreifuss mumuhna guctpoduja 3 429 4 57.1 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 2 222 7 77.8 9 100.0
f;;;%gi?;{yno—xyMepanHa mumurhHa 0 0 7 100.0 7 100.0
YkynHo 17 243 53 75.7 70  100.0

CuHycHa TaxMKapAMja jé CTaTUCTUYKHM 3HA4YajHO ydyecTaluja KOoJ MalfjeHara Koju
umajy Duchenn mummhny nuctpodujy y ogHOCy Ha ocTaje TUMOBe MUIIMhHUX aucTpoduja

(hi-kvadrat = 11.502, DF = 1, p < 0.01).

CuHycHa TaxukapJuja je MMaja ydecTaJocT Koja mnanujeHara ca Emery-Dreifuss
mumunhaom auctpodujom ox 43% nok je xon manujenara ca Becker (27%) u Limb-Girdle

(22%) mumuhHOM AUCTPO(PUjOM MMaJa HEIITO Makbe Y4eCTAIOCTH.

Hu jenan maumjeHT ca MuotoHnuHoM M Panpo-ckamyno-XyMepaTHOM MHUIIMhHOM

IUCTPOodHjOM HHjE IMA0 CUHYCHY TaXUKapAnjy.
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Tabesa 16. [IpucycrBo cunycHe Opagukapauje npema tTuny mumuhaux gucrpoduja

CunycHa Opaauxkapauja

YkynHo
Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema
bp. % bp. % bp. %

Duchenn mumuhnaa quctpoduja 0 0 121000 : 12 100.0
Becker mumnhua nuctpoduja 0 0 15 1000 : 15 100.0
MuortonuuHa nuctpoduja 6 300 14 . 700 20 @ 100.0
Emery-Dreifuss mumuhna guctpoduja 1 14.3 6 85.7 7  100.0
Limb-Girdle mummmhna auctpoduja 0 0 9 1000: 9 100.0
f;:;?)gﬁ?;yno—xyMepanHa mumurhHa 0 0 71000 | 7 100.0
YxkynHo 7 100 . 63 90.0 70 . 100.0

CuHycHa Opaaukapiuja je CTaTUCTUYKM 3HAYajHO ydecTalMja KoJ IalujeHara Koju

¥UMajy MUOTHYHY MUIIHDhHY OUCTpodHjy y OJHOCY Ha OCTaje TUIIOBE MUIIMNHUX AUCTpoduja

(hi-kvadrat = 9.528, DF =1, p <0.01).

CunycHa Opanukapauja je 3alenexeHa jomr koj mnaunujeHata ca Emery-Dreifuss

muminhaom muctpodujom 14%, mOK KOx ocTamux THUIOBa MHUIIMNHUX AUCTpodHja OBa
b

eJIeKTpoKaparorpadceka NpoMeHa HHje perucTpoBaHa.
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Tabesa 17. IIpucycreo npoay:kenor QT mHTepBaa npema Tunmy mumnhanx gucrpoduja

IIpony:xen QT unTepBan
YkynHo

Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema

bp. % Bp. %  Bp. %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 5 41.7 7 583 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 4 26.7 11 733 15 100.0
MpuoTonnuHa quctpoduja 5 25.0 15 750 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 1 143 6 85.7 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 3 333 6 66.7 9 100.0
(Dauno—cx'flnyno—xyMepanHa mumurhHa 0 0 7 1000 7 100.0
nuctpoduja
YkynHo 18 25.7 52 743 @ 70 100.0

[Mpoxyxen QT wmHTepBan je 6uo peructpoBan kox 25.7% wmumuhHUX IUCTpodHja a KO
nanyjeHara ca danuo-ckamyno-XyMepaaHoM MUIIMhHOM AUCTpO(HjOM HHUje PErucTpOBaH
npoxayxeH QT unrtepBan. Hajseha yuecranoct je yrBphena kon Duchenn 42% u Limb-Girdle

(33%) mummhue quctpoduje.
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Tabesa 18. IIpucycrBo HeraTuBHoOr T TaJjiac y 1Ba cyceHa 01BOJa NpeMa THILY

mummhanx gucrpoduja

Heratusan T Tajac y 1Ba

cyceaHa 0/1BOJa Viynno

Tun mummhne gucrpoduje Vima Hena

bp. %  bp. % Bp. %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 0 0 12 1000 12  100.0
Becker mummhna guctpoduja 4 26.7 11 733 15 100.0
MmuoTonuuHa quctpoduja 2 100 18 90.0 20  100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 0 0 7 100.0 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 2 222 7 77.8 9 100.0
(Dauno—cxgnyno—xyMepanHa mumurhHa 1 14.3 6 857 7 100.0
nuctpoduja
YkynHo 9 129 @ 61 87.1 70  100.0

HeraruBan T Tamac y nBa cyceaHa onBojaa je Ouo peructpoBad koa 13% wmumumhamx

auctpoduja ca Hemto Behom yuecranomhy kox Becker (26%) m Limb-Girdle (22%)

mumnhae nuctpoduje, nok kox mamujeHara ca Duchenn m  Emery-Dreifuss mumuhnom

JUCTPO(UJOM HHUjEe PETUCTPOBAH.

55|



Tabena 19.11pucycrBo ST nenpecuje y 1Ba cyceana oaBojaa npeMa Tuimy MummhHunx
aucrpoduja

ST nenpecuja y ABa cyceaHa

0BOJA YkynHo
Tun mummhne nucrpoduje

Nma Hema

bp. % bp. % bp. %

0 12 100.0 12 100.0
0 15  100.0 15 100.0
10.0 18 90.0 20 100.0
28.6 5 714 7 100.0
0 9 100.0 9 100.0

Duchenn mumuhaa gucrpoduja
Becker mumnhaa nuctpoduja
MuoTtoHuuHa TucTpoduja

Emery-Dreifuss mumuhna guctpoduja

S DD O O

Limb-Girdle mumuhna aucrpoduja

danno-ckamyno-xymepaaHa MumuhHa
1 143 6 85.7 7 100.0

nuctpoduja

YkynHo 5 7.1 65 92.9 70  100.0

ST nenpecuje y nBa cyceana onBoja je Ouia peructpoBaHa ko 7% mumuhaux nquctpoduja
ca Hemro Behom yuectamomhy kon Emery-Dreifuss mumumhnae nuctpoduje 29%. Kog

narjenara ca Duchenn, Becker u Limb-Girdle mumuhaoM auctpodujom HUje perucTpoBaHa.
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Ta6eaa 20. [Ipucycro npomupenor QRS kommiexca npema Tuny Mmummhuux

aucrpoduja

IIpommpen QRS kommiekc

YkynHo
Tun mumuhne qucrpoduje HNma Hema
bp. % bp. % bp. %

Duchenn mummuhnza quctpoduja 3 25.0 9 75.0 12 100.0
Becker mummhna nuctpoduja 2 133 13 86.7 15  100.0
MuoTonnuHa quctpoduja 2 10.0 18 90.0 20  100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 0 0 7 1000 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 3 333 6 66.7 9 100.0
f;;‘;‘(’)gi?;yﬂo"‘yMepaﬂHa mumhia 1 143 6 8.7 7 1000
YkynHo 11 15.7 59 84.3 70  100.0

[Mpommpen QRS kommiiekc je 6uo peructpoBan koa 16% mumuhaux nuctpoduja ca HEImITO

Behom yuecranomrhy kox Duchenn (25%) u Limb-Girdle (33%) mummhaux auctpoduja. Kon

nanyjeHara ca Emery-Dreifuss mummhaom auctpodujom HUje perucTpoBaH.
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Ta6eaa 21. [IpucycrBo nopemehaja cnposohema (LBBB, RBBB, PLH, AV 6.0k I, 11,
I1I) npema Tuny mumnhaux gucrpoduja

EKI nopemehaj nposohema
YkynHo

Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema

bp. % | bp. % bp. %

Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 6 50.0 6 50.0 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 8 533 7 46.7 15 100.0
MmuoTonnuHa quctpoduja 11 55.0 9 45.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 4 57.1 3 42.9 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 4 44 .4 5 55.6 9 100.0
f;;‘;‘(’)gﬁ;‘;ym"‘y““epa“ﬂa muumhia 3 429 4 571 7 1000
YxkynHo 36 514 34 48.6 70  100.0

Vyecranoct EKI' nopemehaja cipoBohemwa je yrBpheHa KoJ CBUX THUIOBAa MUIIMNHUX

aucTpoduja U KOJ CBHX je NOKa3aja yjeJHadYeHe 3aCTyIbeHOCTH 0KO 50%.
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Tabena 22. [IpucycrBo nopemehaja purma (Fibrillatio atriorum,VES, SVES) npema
Ty Mumuhaux nucrpoduja

EKI nopemehaj putma
YkynHo
Tun mumuhne qucrpoduje Nma Hema
bp % bp. % bp %

Duchenn mumuhna gucrpoduja 1 8.3 11 91.7 12 1 100.0
Becker mumnhna nuctpoduja 8 533 7 46.7 15 ¢ 100.0
MuortonunuHa nuctpoduja 5 25.0 15 75.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 4 57.1 3 429 7 100.0
Limb-Girdle mumuhna aucrpoduja 3 333 6 66.7 9 100.0
CDauHo-CK'fmyno-xymepanHa mumuhHa 0 0 7 100.0 7 100.0
qucTpoduja
YkynHo 21 30.0 49 48.6 70 = 100.0

Enexrpokapauorpadcku nopemehaj purMa je MMao CTaTUCTHYKHU 3HAYajHO HajMamby
Y4eCTaJIOCT KOJ MalyjeHara Koju uMajy danno-ckamyio-xymMmepainy MUIIuhHy JucTpodujy

y oHOCY Ha ocTtajie tunose Mumrhuux aucrpoduja (hi-kvadrat = 6.068, DF = 1, p < 0.05).

13%

® Mma xontep
EKT mpomene

®m Hema xonrep
EKT npomena

87%

I'paduxon 7. AucTpudyunja nanujenara npema npucycrBy Xoarep EKI' npomena
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YTBphena je Bucoka ydecranoct xourep EKI™ mpomeHna ko nanujenara ca MumuhHOM

nuctpodujoM Koja je uznocuna 87%.

Tabeaa 23. IIpucycro Xoarep EKI' npomena npema Tuny mummnhuaux aucrpopuja

Xourep EKI' npomene
YkynHo

Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema

Bp. % bp. %  bp. Y%
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 12 100.0 0 0 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 13 86.7 2 133 15 100.0
MuoTonnuHa quctpoduja 17 85.0 3 150 20  100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 6 85.7 1 143 7 1000
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 8 88.9 1 11.1 9 1000
(Dauno—cx'flnyno—xyMepanHa mumurhHa 5 71 4 ) 286 7 1000
nuctpoduja
YkynHo 61 87.1 9 129 70 100.0

VYyectanoct Xonrep EKI' mpomena je 6uia Bucoka ca ydecranomhy on 87 %. Kox Behune

mumnhaux guctoduja ydectanoct Xonrep EKD mpomena je Ouna mpexko 80%, a xox

narjeHara ca Duchenn mummhaoM auctpodujom 100 %. Kox namnmjenara ca danmo-

CKamyJio-xyMepajiHa MuimuhaHoM auctpodujom je yTBpheHa HajHMKA ydecTaysocT XOJrep

EKT npomena 71%.
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Tabeaa 24. IIpucycro AV 6.0ka II i III npema Tuny Mmummhaux gucrpoguja

AV oaok I1'i 111
YkynHo

Tun mummhne nucrpoduje HNma Hema

bBpoj % bpoj %  bpoj %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 6 50.0 6 50.0 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 3 200 12 80.0 15 100.0
MpuoTonnuHa quctpoduja 6 300 14 70.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 1 143 6 85.7 7 100.0
Limb-Girdle mummmhna auctpoduja 2 222 7 77.8 9 100.0
(Dauno—cx'flnyno—xyMepanHa mumurhHa > 286 5 71 4 7 100.0
nuctpoduja
YkynHo 20 28,6 50 71.4 70  100.0

AV 6nok Il i III je peructpoBan kox 29% manujenata ca MummnhHOM AUCTpOdHjOMH jaBHO ce

ca HajBehom yuectanmomhy kox mamujenata ca Duchenn mummmhaom nuctpodujom 50%.

Hajamka yuectasioct je yrBpheHa koxa mnanujeHata ca Emery-Dreifuss wmummhaOM

muctpodujom 14%.
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Tabeaa 25. [IpucycrBo pudpuiaaunje u giaarep nperkoMopa npemMa Tuny Mmuinnhumnx
aucrpoduja

dOuodpuaanuja u gpaarep

npeTKkoMopa ViynHo

T h '
un mumuhae nucrpoduje NMma Hema

bp. %  bp. % bp. %

Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 0 0 12 1000 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 2 133 13 86.7 15 100.0
MmuoTonuuHa quctpoduja 2 100 18 90.0 20 100.0
Emery-Dreifuss Mummhna nuctpoduja 1 143 6 85.7 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 1 11.1 8 88.9 9 100.0

danno-ckamyno-xymepaiHa MumuhHa

muctpoduja 1 143 6 85.7 7 100.0

YkynHo 7 100 63 90.0 70 100.0

Qubpunanuja u ¢narep mpeTkoMopa cy Ounu peructpoBanu kon 10% mamujenara ca
MumuhHoM aucTpodujoM U Ko BehrHe TUmoBa MUIIMhHUX nucTpoduja je yuecraiaoct Oua

oko 10%, nox xon manujenara ca Duchenn mummmhaom quctpodujoM HECY PETUCTPOBAHH.
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Ta6eaa 26. IIpucycreo SVES npema Tuny mumuhaux gucrpoduja

SVES
YkynHo

Tun mummhne nucrpoduje HNma Hema

Bp. % Bp. % bp. %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 4 333 8 66.7 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 5 333 10 66.7 15 100.0
MmuoTonuuHa quctpoduja 7 35.0 13 65.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 2 28.6 5 71.4 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 3 333 6 66.7 9 100.0
(Dauno—cx'flnyno—xyMepanHa mumurhHa ) 286 5 71 4 7 100.0
nuctpoduja
YxkynHo 23 329 47 67.1 70 100.0

SVES cy o6une peructpoBane ko1 33% nanujeHara ca MumuhHOM AUCTpO(UjOM U HU jefaH

TAn mMuimhHe aucTpoduje HUje MOKa3ao 3HATHA OJCTyNama y y4yecTaloCcTH Y OJHOCY Ha

MPOCEYHY y4eCTaJOCT. Y CBUM TUIIOBMMAa MUIIMhHUX AUCTpodHja je ydecTanaocT Ousa OKO

30%.
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Tabeaa 27. IIpucycreo VES npema tTuny mumnhunx aucrpoduja

VES
YkynHo

Tun mumuhne nucrpoduje HNma Hema

bpoj % bpoj % bpoj %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 4 333 8 66.7 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 3 200 12 80.0 15 100.0
MmuoTonuuHa quctpoduja 5 250 15 75.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 3 429 4 57.1 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 2 222 7 77.8 9 100.0
(Dauno—cx'flnyno—xyMepanHa mumurhHa 1 143 6 857 7 100.0
nuctpoduja
YkynHo 18 257 52 74.3 70  100.0

VES cy peructpoBane koja 26% mumuhaux aucrpoduja, 1ok je Hemro Beha ydecramoct

peructpoBaHa kon Emery-Dreifuss mumuhue guctpoduje 43% a Hajmama yuyecTaaocT KOJ

darmo-ckanyso-xymepanHa mumuhue auctpoduje 14%.
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Tabesa 28.IucTtpudyunja ncnuranuka no tunmy VES-a

Tun VES-a bp. %
VES la 11 61.1
VES 1b 6 333
VES 2 1 14
YkynHo 18 100.0

Kon manumjenara ca mumuhaum nucrpodujama, HajBehy ydecranoct je umao VES la

(61%) a najmamy VES 2 (1%).

Tab6ena29. Tun VES-a npema Tuny mumuhaux qucrpoduja

Tun VES-a
YkynHo
T'pyna mummh VES Ia VES 1b VES 2
aucrpoduja
Bpoj % Bpoj % Bbpoj % Bpoj %
Duchenn mummhna 3 75.0 1 250 0 0 4 100.0
nuctpoduja
Becker mumnhaa 1 333 2 66.7 0 0 3 100.0
nuctpoduja
MmuoToHHYHA 3 60.0 2 40.0 0 0 5 100.0
nuctpoduja
Emery-Dreifuss 1 333 1 333 1 333 3 100.0
munhHa qucTpoduja
Limb-Girdle mumuhna 2 100.0 0 0 0 0 2 100.0
nuctpoduja
danno-ckarmyo- 1 100.0 0 0 0 0 1 100.0
XyMepajiHa MuinhHa
nuctpoduja
YxynHo 11 61.1 6 33.3 1 5.6 18  100.0
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VES la je Ouo 3acTymibeH KOJ CBUX THIOBa MHUIIMNHUX AMUCTpodwHja, ca BHUIIOM

yuectasiomhy kon Duchenn mumumhae nuctpoduje 75% a xox Limb-Girdle u ®anmo-

ckamyJio-xymepainHa muinuhae aucrpoduje yaecranoct je omma 100%.

VES 1b je umao HajBehy ydectanocT kox Becker mumuhne nuctpoduje 67%.

Hajmamy yuectanoct je umMaoVES 2 u peructpoBan je KoJ jeaHor nauujeHta ca Emery-

Dreifuss Mumuhaom auctpodujom.

Tabeaa 30. [IpucycrBo cuHycHe nay3e < 3 cekyHje npemMa tuny Mmumnnhaux gucrpoduja

CunycHa nay3a< 3 exkyHjae

YkynHo
Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema
Bpoj %  bpoj % Bbpoj %
Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 0 0 12 1000 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 2 133 13 86.7 15 100.0
MpuoTonnuHa quctpoduja 4 200 16 80.0 20  100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 0 0 7 100.0 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 1 11.1 8 88.9 9 100.0
f;;‘;‘(’)gﬁ?;yﬂo"‘yMepaﬂHa muumhia o 0 7 1000 7 1000
YxkynHo 7 100 63 90.0 70  100.0

CunycHa may3a < 3 cekyHje je Owia peructpoBaHa koa 10% wmummhHuX nuctpodwuja, u

jaBmia ce y Tpu Tuna Mumhaux auctpoduja, Becker 13%, Muoronmane 20% u Limb-Girdle

muiuhae nuctpoduje 11%.
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Ta6ena 31.11pucycrBo npoayxenor QTc unrepBasa npema Tunmy Mummhaux
aucrpoduja

IIpoay:xxen QTc unrepBan
YkynHo

Tun mummhne gucrpoduje HNma Hema

bp. %  bp. % bp. %

Duchenn mumuhnaa nuctpoduja 41.7 7 583 12 100.0

Becker mummhna auctpoduja 267 11 73.3 15 100.0

MuoTonnuHa quctpoduja 200 16 80.0 20 100.0

Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 28.6 5 71.4 7 100.0

A~ NN B B~ W

Limb-Girdle mummhna auctpoduja 44 .4 5 55.6 9 100.0

darmo-ckamnysao-xyMmepaaHa MUlnhHa

muctpoduja 1 143 6 85.7 7 100.0

YkynHo 20 28,6 50 71.4 70  100.0

[Iponyxxen QTc wuHTepBan je Ouo peructpoBaH kona 29% mnamujeHata ca MHUIIHMNHOM
auctpodujoM, Hajpeha ydecTalocT je perucTpoBaHa koj namujeHara ca Duchenn 42% wu

Limb-Girdle mumuhaom nuctpodujom 44%.
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Ta6esa 32. [IpucycrBo ST aenpecuje npema Tuny Mummhaux aucrpopuja

ST nenpecuja
YkynHo

Tun mummhne nucrpoduje HNma Hema

bBpoj % bpoj %  bpoj %
Duchenn mummihua nuctpoduja 0 0 121000 12 | 100.0
Becker munuhnaa qucrpoduja 2 133 13 86.7 15 | 100.0
MuoToHnYHa AUCTPO hHja 4 200 16 | 8.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mutihna auctpoduja 2 286 5 71.4 7 100.0
Limb-Girdle mumunhua gucrpoduja 2 222 7 77.8 9 100.0
(Dauno—cx'flnyno—xyMepanHa mumuhHa 2 286 5 71 4 7 100.0
nuctpoduja
Ykynno 12 171 58 829 70 100.0

ST nemnpecwuja je peructpoBana koa 17% mnanujeHata ca mumuhHoMm auctpodujom. Behuna
mumurhHuX AucTpoduja je nokasana npUOIMKHE BPEAHOCTH ydecTanocTu oko 20%, 10K KoJ

nayjenara ca Duchenn mutmmhzoM auctpodujom Huje peructpoBana ST genpecuja.
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Tabena 33.Cpenma cpuana ppexkBeHna npemMa Tuny Mumnhuux gucrpopuja

Tun mumuhnae nuctpoduje bp. gg:ﬂ SD Min Max
Duchenn mumuhaa guctpoduja 12 89.8 7.3 77 102
Becker mumuhna auctpoduja 15 78.7 10.1 : 56 94
MuotonuuHa nuctpoduja 20 72.3 10.1 : 56 88
Emery-Dreifuss mumuhna quctpoduja 7 78.7 100 63 89
Limb-Girdle mumuhnaa nquctpoduja 9 773 8.3 66 92
f;f;‘;gﬁ?;yﬂo'xwepaﬂﬁa mumhia 7 8.7 63 73 . 90
Ykynno 70 78.8 10.6 56 102

ApuTMeTHYKa CpeouHa Cpelme cpyaHe ¢pekBeHIe mnanujeHata ca Duchenn
mumnhaom auctpodujom msHocu 89.8+7.3, ca Becker mumumhnHoM auctpodujom n3HOCH
78.7£10.1, ca Muotuunom auctpodujom usnocu 72.3+10.1, ca Emery-Dreifuss mummhaom
auctpodujom 78.7+10.0, ca Limb-Girdle mumuhaom nuctpodujom 77.3+8.3 u ca Panuo-

CKaIlyJio-xyMepajaHoM MuthHoM auctpopujom 80.7+6.3.

W3mely mnamujeHara ca pa3iMYUTAM THIIOBMMAa MHIIMNHUX OUCTpodHja MOCTOjU
CTaTUCTHYKU 3HAYajHA pas3iiKa apUTMETUYKHX CpeIUHa Cpellibe cpuyaHe (peKBeHLe

(F=5.663,DF=5/69, p< 0.01).

Cpenma cpuaHa (pekBeHIa je OmiIa CTATUCTUYKUA 3HA4YajHO BHIIMX BPEAHOCTHU KOJ

nanyjeHara ca:

Duchenn munmhaoM auctpodujom y omHocy Ha mnamnujeHte ca Becker mummhha

muctpoduja (p=0.028)

Duchenn mummhHOM mucTtpodujoM y OJHOCY Ha mManujeHTe ca MHOTOHHYHOM

muctpodujom (p< 0.01)

Duchenn wmummhaom muctpodujom y onxHocy Ha mnanujeHte ca Limb-Girdle

mutuhaom auctpodujom (p= 0.033)
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Tabesaa 34. MakcumasiHa cpyaHa (ppekBeHIa npeMa Tuny MumunhHux qucrpoduja

Cpeama
Tun mumuhne qucrpoduje Bbpoj Bpemnocr SD @ Min Max
Duchenn mumuhaa quctpoduja 12 142.5 108 129 162
Becker mumuhna auctpoduja 15 130.7 19.7 95 164
MuotonuuHa nuctpoduja 20 116.9 11.4 98 142
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoguja 7 130.1 150 112 | 155
Limb-Girdle mumuhnaa quctpoduja 9 1292 165 110 152
f;f;‘;gﬁ?;yﬂo'xwepaﬂﬁa MumnhHa 7 118.7 80 | 105 | 130
Ykynno 70 127.3 165 @ 95 164

ApuTMeTHYKa CperHa MaKCHManHe cpuaHe (pekBeHLe manujeHara ca Duchenn
mumnhaom auctpodujom usHocu 142.5+10.8, ca Becker mummhaoM auctpodujoM n3HOCH
130.7+19.7, ca Muotuunom auctpodujom usnocu 116.9+11.4, ca Emery-Dreifuss mummhaom
auctpodujom 130.1£15.0, ca Limb-Girdle mummhaom nuctpodpujom 129.2+16.5 u ca

danno-ckamyno-xymepaiaHom mummhaom guctpodpujom 118.7+8.0.

W3mely manyjenara ca pa3TuyUTUM TUIOBUMa MUMIMNHUX AUCTPOdHja MOCTOjU CTATUCTHYKU
3HaYajHa pa3uKa apUTMETUYKHX CpeArHa MakcuMaiHe cpyaHe ¢pexsenne (F=5.599,

DF=5/69, p< 0.01).

MaxkcumaiHa cpuaHa (pekBeHLa je Ouia CTaTUCTUYKM 3HA4ajHO BUIIMX BPEIHOCTH

KO/l TIaIjMjeHara ca:

Duchenn mummhHOM aucTtpodujoM y OIHOCY Ha manujeHTe ca MHOTOHHYHOM

muctpodujom (p< 0.01)

Duchenn mumwuhHOM auctpodujoM y oaHOCcy Ha mamnujeHte ca Panmo-ckamyno-

xymepannoM mumuhHoM auctpodujom (p=0.011)
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Tabesa 35. MuaumanHa cpuaHa (ppeKBeHLa NpeMa THIy MUIIMhHUX qUcTpoduja

Cpeama
Tun mumuhne quctpoduje bpoj Bpemnocr SD = Min Max
Duchenn mumuhaa quctpoduja 12 65.5 49 54 72
Becker mumuhna auctpoduja 15 57.3 8.1 41 67
MuotonuuHa nuctpoduja 20 509 8.0 40 64
Emery-Dreifuss mummhna auctpoguja 7 55.7 112 42 67
Limb-Girdle mumuhnaa quctpoduja 9 55.0 6.8 40 63
f;f;‘;gﬁ?;yﬂo'xwepaﬂﬁa MumnhHa 7 54.9 63 45 6l
Ykynno 70 56.2 8.8 40 72

ApuTMeTHYKa CcpeJMHAa MHUHHMAalHE cpuaHe (QpekBeHIle manujeHara ca Duchenn
mumnhaom auctpodujom m3Hocu 65.5+4.9, ca Becker mummhuoM nuctpodujom msHocu
57.3£8.1, ca Muotnunom auctpodpujom u3zHocu 50.9£8.0, ca Emery-Dreifuss mummhaom
auctpodujom 55.7+11.2, ca Limb-Girdle mumuhaom nuctpodujom 55.0+6.8 u ca danuo-

CKaIlyJIo-XyMepajlHoM MuhHoM auctpopujom 54.9+6.3.

W3mely mnamujenara ca pa3iMYUTAM THIIOBHMA MHUIIMNHUX OUCTpodHja MOCTOjU
CTaTUCTHYKHU 3HAYajHa pa3jvKka apUTMETHYKHX CpeluHa MHHHMalHE cpyaHe (peKBeHLEe

(F=5.662, DF=5/69, p< 0.01).

MunuManza cpuaHa GppexBeHIa je Ouna CTaTUCTUYKY 3Ha4ajHO BHUIIIMX BPEIHOCTHU KOJ

nanyjeHara ca:

Duchenn wmumuhHOM aHCTpodHjoM Yy OJHOCY Ha MalHjeHTe ca MHUOTOHHUYHOM

muctpodujom (p< 0.01)

Duchenn wmummhHOM nuctpodujom y onHocy Ha mnamnmjeHte ca Limb-Girdle

mumhHoM auctpodujom (p= 0.032).
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Pasnuka MuHuMaiiHe cpuaHe (pekBeHIe je Owia OJM3y CTAaTUCTHYKUA 3HA4YajHE KOJ
naiyjeHara ca Duchenn mumwmhHOM nuctpodujomM y omHocy Ha manmjeHte ca Daruo-

cKamyJio-xymepaiHoMm MutmhHoM guctpodujom (p= 0.052).

46%

m ima
exoKkapaurpadcke
IIPOMEHe

m Hema

exokapanrpadcke
54% IIPOMEHE

I'paduxon 8. IucTpuldyumja nanujeHara npemMa nNpucycTBy eXoKapauorpapckux

npoMeHa

Tabena 36. [IpucycrBo exokapanorpadgcKux npoMeHa npemMa Tunmy Mumuhaux
auctpoduja

Exokapauorpadcke
npomMeHe Vicymno
Tun mumuhne qucrpoduje Vima Hena
bp. % bp. %  bp. %
Duchenn mumuhna gucrpoduja 12 100.0 0 0 12 100.0
Becker mummhna nuctpoduja 9 60.0 6 40.0 = 15 100.0
MuortoHuuHa nuctpoduja 6 30.0 14 70.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mumuhna quctpoduja 3 42.9 4 57.1 7 1000
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 5 55.6 4 44 4 9 1000
fﬂa:;%gﬁjl;yno-xymepanHa munrhHa 3 479 4 571 7 100.0
YxynHo 38 54.3 32 457 70 : 100.0
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Exoxapaurpadcke npoMeHe cy CTaTUCTHYKU 3HAYajHO ydecTalHje KOoJ MaIryjeHara ca
Duchenn mummhHOM 1ucTpodujoM y oqHOCY Ha ocTaje TurnoBe Mumuhuux auctpoduja (hi-

kvadrat = 10.074, DF = 1, p < 0.01).

Exokapaurpadcke nmpoMeHe MMajy CTaTUCTHMUYKU 3HAYajHO HAJMaby Yy4eCTaJOCT KOJ
nanyjeHara ca MHUOTOHMYHOM AUCTPOPHUJOM Yy OJIHOCY Ha OCTaje THUIOBE MHUIIMNHHUX

muctpodwuja (hi-kvadrat =5.355, DF =1, p < 0.05).

Tabesa 37. [IpucycrBo exokapanorpadckux npoMeHa npema rpynu Mmumuhanx
auctpoduja

Exoxapaurpagcke npomene
YkynHo

I'pyna MI/II.III/IhHI/IX Vina Hena

aucrpoduja

Bpoj % Bpoj % Bpoj %

X Be3aHe 24 70.6 10 294 34 100.0
AyT030MHO pelLiecCuBHE 5 55.6 4 44 .4 9 100.0
AyTO30MHO JOMHHAHTHE 9 333 18 66.7 27 100.0
YkynHo 38 54.3 32 45.7 70 100.0

Exokapauorpadcke npomMeHe ¢y CTaTUCTUYKU 3HAYajHO ydecTalldje KO/ MalyjeHaTa ca

X Be3annM MUIIMhHUM AucTpodujamMa y 0OJHOCY Ha ocTaje rpyne mumuhaux auctpoduja (hi-

kvadrat = 5.860, DF = 1, p < 0.05).

Exokapauorpadcke npomMeHe UMajy CTaTUCTHUUKM 3HAYajHO HajMamy Yy4ecTaloCT KOJ
nalnyjeHara ca ayro30MHO JOMHWHAHTHUM MHUIIMNHUM IucTpodujama y OIHOCY Ha ocTalie

rpyne mumuhaux nuctpoduja (hi-kvadrat =6.462, DF = 1, p < 0.05).

73|



m]Ima
KapAHOMHONATH]y

®Hewma
KapAHOMHOTNATH]y

I'padguxon 9. IucTpudynuja nauujeHara npemMa nNpucycTBy KapaAHOMHUONIATH]a

Ta6ena38. IIpucycrBo kapauomuonaTuja npema Tuny Mumuhaux nucrpoduja

Kapauomuonaruja
YkynHo
Tun mummuhnae nucrpoduje Nma Hema
bp. % bp. % bp. %

Duchenn mumuhna gucrpoduja 11 91.7 1 1 12 100.0
Becker mummhna guctpoduja 9 60.0 6 40.0 15 100.0
MuortonunuHa nuctpoduja 6 300 14 | 70.0 20 100.0
Emery-Dreifuss mumuhna quctpoduja 3 429 4 57.1 7 100.0
Limb-Girdle mummhna auctpoduja 5 55.6 4 44 4 9 100.0
q)auHo-CKgnyno-xymepanHa munrhHa 3 429 4 571 7 100.0
qucTpoduja
YxynHo 37 529 33 471 70 100.0

Kapanomuonaruja je CTaTUCTHYKK 3HAYajHO ydecTalHja KOJ| MaldjeHara KOju MUMajy
Duchenn mummhnay auctpodujy y oaHocy Ha ocrtajie TunoBe mumuhaux aucrpoduja (hi-

kvadrat =6.975, DF=1,p < 0.01)
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Kapanomuonaryja uma cTaTUCTUYKM 3HA4ajHO HajMamy Y4eCcTaJOCT KOJ HalyjeHara
ca MuotiuaHOM 1UCTpodHjoM y OAHOCY Ha ocTane Tunose Mumhuux auctpoduja (hi-kvadrat

=4.657, DF = 1, p < 0.05)

Tabesaa 39.11pucycTBo KapauoMuonaTuja npemMa rpynu mumnhaux gucrpoguja

Kapanommnonaruja
YkynHo
I'pyna mummhaux nucrpodpuja HNma Hema
bp. % bp. % bp. %

X Be3aHe 23 67.6 11 324 34 100.0
AyT030MHO pelieCUBHE 5 55.6 4 44 .4 9 100.0
AyTO30MHO JOMHHAHTHE 9 333 18 66.7 27 100.0
YkynHo 37 52.9 33 471 70 100.0

Kapanomuonaryja je cTaTUCTUYKY 3HaYajHO ydyecTaluja Ko/ NanujeHara Koju umajy X

Be3aHe MuUIIMhHe auctpoduje y ogHOCy Ha ocTane rpyne mumuhaux nuctpoduja (hi-kvadrat

=407, DF = 1, p < 0.05)
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Tan
KapHoMHonaruje

B JlunaTaTHBHA

B XuneptpoduyuHa

I'paduxon 10. IucTpudyuuja nanujeHara npeMa THILy KapAHOMHUONIATHje

Tabena 40. Tun kapauomuonatuja npema Tuny Mumuhaux nucrpodpuja

Kapauomuonaruja

Junaratus - Xunep Ykynuo
Tun mummuhne nucrpoduje Ha
TpoduuHa

bpoj % Bbpoj %  bpoj %

Duchenn mumuhna gucrpoduja 8 72.7 3 273 11 100.0
Becker mumnhna nuctpoduja 6 66.7 3 333 9 100.0
MuortoHuuHa qucTpoduja 3 50.0 3 50.0 6 100.0
Emery-Dreifuss mummhna nuctpoduja 1 333 2 66.7 3 100.0
Limb-Girdle mumuhna aucrpoduja 3 60.0 2 40.0 5 100.0

danuo-ckamyno-xymepaana MumuhHa

mmctpoduia 1 333 2 66.7 3 100.0

YxynHo 22 595 15 405 37 100.0

HajBuma yuecTanocT IuiiaTaTUBHE KapIHOMHUOMNATHjE je yOdeHa KOJ MalijeHara ca

Duchenn wumwuhaom pauctpodujom 73%, 1ok je xumeprpopuyHa KapAHOMHUOIATH]ja
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yuectranuja kog Emery-Dreifuss 67% u ®danmo-ckamnyno-xymepainHe MuiimhHe nuctpoduje
67%.

Tabena41.Tun kapauomuonaruja npemMa rpynu mumuhanx gucrpodpuja

Kapanommnonaruja
;EZ:;OEP;}I;HHH“X JAuinaraTuBHa Xuneprpopuyna Yieynto
Bbpoj % Bbpoj % Bpoj %
X Be3aHe 15 65.2 8 34.8 23 100.0
AyT030MHO pelieCUBHE 3 60.0 2 40.0 5 100.0
AyT0O30MHO JOMUHAHTHE 4 44 .4 5 55.6 9 100.0
YkynHo 22 59.5 15 40.5 37 100.0

HajBuia ydectanoct auiaTaTUBHE KapAHOMHUOIATH]E j€ YOUCHA Y TPynH X BE3aHHX

mumnhaux aucrtpoduja 65%, n0k je XxunepTpopuuHa KapAUOMMONATHja HMaja BUILY

Yy4ECTaIOCT y TPYNH ayTO30MHO JOMHHAHTHUX MUIIHhHUX auctpoduja 56%.
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6. ANCKYCUJA

Crynujom je obpaheno ykynHo 70 GosecHUKa KOjU Cy MOJEJbEHH y IIECT Ipyma rnpema
Tuny mumuhHe AucTtpoduje W TpH Tpyle mpemMa HadyuHy HaciehuBama. 3acTyMbEHOCT
[I0jeIMHUX TUIIOBAa M rpyna MUMIMhHUX IuCTpoduja y IpynM MalMjeHara YKJbYYEHUX Yy

CTYAM]y Cy IpUKa3zaHu y Tabenu 1 u 2.

VY 0BOj cTyauju 3aCTyIUbEHOCT IOjeAMHUX TUIIOBAa MMUIIMhHMX AucTtpoduja je Oumia
cneneha: Duchenn wmmmuhaa puctpoduja 12 (17,14%) manumjenara, Becker mummhna
muctpoduja 15 (21,43%), Muotonnuna auctpoduja 20 (28,58%), Emery Dreifuss mummhna
muctpoduja 7 (10%), Limb Girdle mumuhna nuctpoduja 9 (12,85%), Pamnmo-ckamyno-
xymepanHa mumnhza auctpoguja 7 (10%). Peructpyjyhe tun mummhne auctpoduje npema
HauuMHy HacnehuBama, Hajsehu Opoj mamujeHata ca MumuhHUM auctpodujama je 6mo u3
rpyne X Be3aHux mumuhaux nuctpodwuja, ykynHo 34 (48,6%), a HajmMama y4ecTajocT
nanyjeHara je y TIpynd ayTO30MHO peuecuBHMX MumuhHux aucrpoduja 9 (12,8%).
AyTO30MHO J0OMUHaHTHe MuinnhHe nauctpoduje cy Owmne 3actymibene y 27 (38,6%)
nanyjeHara.

Tun wmumuhee puctpoduje je onapeheH Ha OCHOBY MPETXOJAHE MEAULIMHCKE
JOKYMEHTAllMje Tj. Ha OCHOBY IIOpPOJMYHE aHaMHe3€ U KIMHUYKUX MaHudecTanyja
KapakKTepUCTUIHUX 3a OBO 000Jb€He, O0JEeKTHMBHOT HEYPOJIOIIKOT Hajla3a y3 OCBPT Ha
IUCTpuOyHjy MMIIMhHMX aTrpoduja, NPETXOAHUX TIEHETCKUX HCIUTHBAKA, IPUCYCTBA
(deHoMeHa MHUOTOHHMje, pe3yirara ejekTpomuorpadckor mperiena, oapehuBama KpeaTuH
KMHa3e y KpBH, pesyinrata Ouoncuje mumuha uta. Duchenn mummhna muctpodwuja je
Hajuemthu TN MumuhHe IucTpoduje amu M HajTexu o0iIMK Mumuhae auctpoduje ca
peaTUBHO KpPAaTKUM >KUBOTHUM BekoM oBuX mnanujeHara [107]. CoOG3upom Ha Kparak
’KMBOTHHM BEK M MPHUHLUI MO KojeM je cTyauja paleHa, mauujentu ca Duchenn mumuhaom
aUCTpodHjoM Cy y OBOj CTyauju Ownm 3acTymsbeHu y camo 17,14 % ox ykymHor Opoja
nanyjeHara ca mumuhHoM auctpodujom. ITocmarpajyhu mosiHy CTpyKTypy MCHUTAHHMKA O]
YKyIHOT Opoja nanujeHaTta, MyIkor nosa je ousno 48 (68,5%), xxenckor 22 (31,5 %). 3natHo
Beha 3acTym/beHOCT MYIIKOT I0Jla y MalKjeHara ca MUIIMNHOM JTUCTPO(HjOM je pa3yMibuBa
uMajyhu y Bugy Aa ce y MojeJuHUM TUIOBMMa MUIIMhHUX JUCTpoduja Kao mTo cy X Be3aHe

mumuhae auctpoduje jaBibajy HCKIbYYHBO Y Je4aka JI0K Cy MajKe HOCHOIM reHa, Kao LITO CY
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Duchenn, Becker u Emery Dreifuss mumuhna nuctpoduja. [Iponopunja mymkor nosna kox X
Be3aHuX Mmumuhuux auctpoduja uzHocu 100%, kox ayrozomHO penecuBHUX 33%, U KOJI
ayTo30MHO JoMUHaHTHHX 41%. M3mely rpyna mumuhaux auctpoduja mocToju CTaTUCTHIKU

3HauajHa pa3iauKa IpemMa y4ecTajaoCTH MoJiHe CTpyKType (rpaduxon 1, Tabena 3).

Kon nmanujenara ca Duchenn mumnhaoM nquctpodujoM je perucTpoBaHa CTaTUCTUYKU
3Ha4yajHO Hajmiiaha cTapocHa 100 y OJHOCY Ha OCTasie THIOBE MUITUhHUX AUCTpodHja Kao U
X BesaHe muurhHe aucTpoduje Koje Ccy CTATUCTUYKHU 3HAYajHO ydecTajuje KoJ HalujeHara
Koju npunazaajy muahum crapocHuM rpynama ox 10-29 ronuna (rpadukon 2, rabena 4 u 5).
ApuTMeTHYKa cpeliHa TOJUHA CTapoCTH manujeHata ca Duchenn mumwmhaoMm nuctpodujom
u3Hocu 22.0+£5.3 rox., ca Becker mummhuom nuctpodujom wuznocu 43.1£8.9 ron., ca
Muotuynom juctpodpujom wu3Hocu 44.1£10.5 rox., ca Emery-Dreifuss wmumunhaom
auctpodujom 39.7+6.8 roxa., ca Limb-Girdle mummhuom muctpodujom 38.8+5.6 ron. u ca

(anmo-ckamnyno-xymepaiHom mumunhaom auctpodpujom 54.4+9.0 rox.

Cy0jekTuBHe Terobe 30or mopemehaja cpyaHe QyHKIMje y BHIy 0Oojia y rpyauma,
OTEXaHOI' JIUCcama, JIylama Ccpla, [10jayaHor 3aMapama, HECBECTHLa Cy Owile npucyTtHe y 15
(21,35%) manujenara, oa yera HajBehu Opoj mamujeHaTa, IIECT MalMjeHTa je uMao ocehaj
MojayaHor Jiynama cplia, IITO yKa3yje na cy cyOjekTuBHE Terode 30or mopemehaja cpuaHe
byHKIMje peTKO MPUCYTHE y MalyjeHara ca MUIrhHOM AucTpodujoM 300r Tora MITO Cy OBU
HaHI/IjeHTI/I OTCXKAHO MOKPETHU WJIKW MMOTIIYHO HCIIOKPCTHU U 3aBUCHU OJ] MHBAJIMJCKHX KOJIUWIA
U PETKO H3JI0KEHU (PU3WYKOM HANopy KOju OM JOBEO JIO MOjaBe CHMIITOMA OOJECTH Cpla.
3HauajHo je Jia MalujeHTH Koju 0o0iyjy o1 MumuhHe TUCTpOdHje yMECTO KapaKTePUCTUIHHX
CUMIITOMAa CpyYaHe cJa0OCTH YIJIaBHOM HCIOJbaBajy HEjaCHE CHUMIITOME Kao IITO CY:
nopemehaj cnaBama, ryOuTaK amneTrurta, MydyHUHa, 00 y cToMaky wiM ocehaj HaayToCTH,
1ojayaH Kallajb, I0jJa4aHO CTBapame CeKpera U ryoutak Texxuse. Uecto cy modyeTHe Teroode,
YKOJIMKO TNAaIMjeHTH HEe KOpHCTEe HEWHBAa3MBHY MEXaHUYKY BEHTWJIALM]y IIOBE3aHU ca

XUTIOKCEMHUJOM.

HenokperHux mnanujeHaTa,0JHOCHO NalyjeHaTa 3aBUCHHUX O] WHBAIMACKHUX KOJHIA je
omwno 70 % nok je camocTalHO OTekaHo MokpeTHux Ouso 30% (rpadukon 4, tabena 7).
Hajeehu Opoj HemokpeTHHX MauMjeHara je u3 rpyne X Be3aHUX MUIIMhHUX qucTpoduja u
3a0esekeHa je CTATHCTUYKM 3HAadajHa pas3liika y IMOKPET/BHMBOCTH TalldjeHaTa y rpyrnaMa

MUIIUhHUX AUCTpodHja O HAYMHY HacyehuBamba.

79|



KonTponumyhu BpeJHOCTH KpBHOI MPUTHUCKA, YKYINHO IocMmarpaHo Hajsehu Opoj
nanujeHara je 6umo Hopmorensusad 40%. Melhyrum, nocmatpajyhu no rpynaMa u TUIIOBUMA
MUIIUNHUX AUCTpodHja XUIIOTEH3H]ja je Ouila CTATUCTHYKY 3HAYajHO ydecTaluja y naiujeHara
ca MuUOTOHMYHOM JAUCTPO(UJOM, OJHOCHO Yy MalHjeHaTa ca ayTO30MHO JOMHHAHTHUM
mumnhaum auctpodujama. HopmoTeHsuja je Omila CTaTUCTHMYKM 3HAYajHO ydyecTaluja y
nanujeHata ca Duchenn mumuhaom nmuctpodujom, ogHOCHO y mamujeHara ca X Be3aHHM
mumnhauM guctpodujama. Y manujeHata ca Limb Girdle mummhaOM auctpodujom je
peructpoBaHa Beha yuectanocT XunepTeH3uje Koja je Ouia 0yMcka CTaTHCTUYKO] 3HAYajHOCTH
(rpadukon 5, tabena 8 u 9). OBo yka3yje Ja KOJ MalujeHaTa ca pa3iuuuTUM THUIIOBHMA
MumnhHUX AucTpodurja MOCTOje 3HAayajHE pa3zlIMKe y BPEAHOCTUMA KPBHOT IPUTHUCKA.
Mumuhne nuctpoduje cy npahene omrehemeM cpuaHor Muiuha, 6€3 3Ha4ajHUX MPOMEHA Ha
KPBHHM CyJOBHMMa, H3y3eB namnujeHara ca Limb Girdle mummmhaom nuctpodujoM kKoa Kojux
KapIMOMHOINAaTHja H3a3BaHa T'YOMTKOM CapKorjMkKaHa u3 KapauoBackynrype. Ilopemehaj
ayTOHOMHE (YHKIMje Cplia y OBHMX IMallMjeHaTa ca mpeoBialjUBambeM CHUMIIATUKYCA WIU
mapacUMIIaTHKyca MOXE MMaTH YTHIaja Ha (PEKBEHIH]Y U BPEIHOCTH apTEPHjCKOT KPBHOT
nputucka. Omreheme cpuaHor mummha a pejaTMBHA OYYBAHOCT KPBHHUX Cyd0Ba cpla
3Ha4ajHa je ¥ y Jeuey NalujeHara ca Mumuhaum auctpodujama. ¥ ckeneTHUM Muiuhuma
nucTpoguH jaya meMOpaHy Muo¢puOpuia Be3UBambEeM CyOMEMOpPaHO3HOI IIMTOCKEIeTa U
eKCTpalenyJapHoT MaTpHKca KpPO3 IUPEKTHY WHTEPaKIHjy ca AUCTPOTIIMKAH/CapKOTIMKaH
KOMIUIeKCOM. JloKa3aHO je Ja 3Hake M CHMIITOME KapJAHOMHUOTATHje Yy HeJ0CTaTaKy
yrpoduHa/mucTpouHa KOJ MHUIIEBA MOXKE Ja CIOpeYd TMPUCYCTBO JHUCTpopHUHA Y
KapJIMOMHOLIUTHMA ajil HE W Yy KapJHOBacKylaTypu ocuM y mamnujeHara ca Limb Girdle
mumnhaom puctpodpujom. JuctpoduHn nma MEXaHUIKY yIOTY Y KapIUOMHOLUTHMA UCTO Kao
y IITO UMa U y ckesneTHUM Muinhuma. OBo ykasyje Ja je Jiedewmhe KapAuoMHonuTa y sehunu
TUNOBAa MUIIMhHUX JucCTpoduja a HE KapAHOBACKYJIAType OJ CYIITHUHCKE BAXXHOCTH Y
auctpodpunonarujama [108], ocum y manmjenara ca Limb Girdle mumuhaoM nuctpodujom
I7e Jieue’ke KapAHOBaCKyJaType OJHOCHO JaBambe OJloKaTopa KajllMjJyMCKUX KaHasa
BeparaMuiia JOBOJM JI0 3Ha4ajHUX MOBOJbHUX e(dekaTa. Y panujum ctyaujama [33] je Takohe
3abenexxeHo Aa y manujeHara ca Limb Girdle mumuhaoM auctpodujoM mocroje 3Ha4yajHE
IIPOMEHE MHUKPOBACKYJIAaType W Ja JlaBamke BeparnaMuia KOju MMa Ba30AMJIATaTOPHO J/1€]CTBO
JOBOJIM JI0 3HA4YajHUX MOBOJbHUX edekaTa. Lanza u cap. cy ykazanu Ha omreheme ayToHOMHE

¢yHkuje cpua ca nosehameM cumnaTiuke aktuBHoctH [109].
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Enexkrpokapmuorpadcke mnpomene cy peructpoBane y 74% onm yKymHOr Opoja
nanyjeHara. Hajsehu mnpoueHaT enekTpokapauorpadCKUX MpPOMEHa je 3alelexeH Yy
naimjeHara ca Duchenn wmwummuhaom jauctpodujom  100%, a HajMamu NPOIEHAT
eJIeKTpoKapauorpadckux MpoMeHa je 3abenexxeH y mnanujeHata ca Panuo-ckarmylo-
xymepanHoMm mumuhHoM nuctpodujom 43% (rpadukon 6, tabena 12). Y maunumjeHara ca
Duchenn mummhHOM AuCcTpO(dHjOM CTATUCTUUKKM 3HAYAjHO YUYECTAIMjE y OJHOCY Ha JIpyre
TUIOBE MUIIMhHUX qucTpoduja cy enekTpokapauorpadeke npomene y Bugy R>Sy V1 u V2,
naTojiomky Q 3y0all ¥ CUHyCHa Taxukapauja. Y namnujeHara ca MUOTOHUYHOM JUCTPO(HjoM
Jje 3abenexeHa CTaTUCTUYKY 3HA4YajHO y4yecTallija CUHYCHa OpajuKapauja y OAHOCY Ha Jpyre
tunoBe MumhHux nuctpoduja. Hexu ox mopemehaja cipoBoherma je peTUCTUCTPOBAH Y OKO
50 % manujeHaTa y CBUM TUMOBMMa MUIIMhHUX nucTpoduja. CTaTUCTUUKH 3HAYajHO HajMambU
npoleHar nopeMehaja purma je peructpoBaH y namnujeHata ca danuo-ckamyino-xyMmepaIHuM
obnmukoM wmunmhue auctpoduje. Enexrtpokapauorpadcke HCXEeMHJCKE MPOMEHE Cy
3a0elie)keHe y peslaTUBHO MaJloM NPOLEHTY nanujeHarta, HeratuBan T tamac y 13 % u ST
nenpecuja y 7 % mnamnujeHara mTo NOTBphyje Aa je MaTOJOWIKKA TMPOIeC Yy MHINTUNHO]
muctpoduju 'y KapaIMOMHOLIMTHMA, AOK je KapauoBackyiaarypa mnomtehena. Camo naBa
manujeHTa ca HeraTuBHUM T Tamacom je 3abenexxkeH M y manujeHara ca Limb Girdle
MumrhHOM TUCTpOdUjOM, Maja paHUje CIIOMEHYTE CTyIWje HaBOJE MPUMapHY 3axBaheHOCT

KapAMOBacKyJaType y OBOM THUILy MuILIMhHe aucTtpoduje.

VY manujenara ca Duchenn munmhaom nuctpodujom cy peructpoBanu mnopemehaju
enexTpokapauorpama y 100 % mnanujenara. Panuje cryamje ykasyjy Ha BHCOKY MpOLEHAT
eJIeKTpoKapauorpadckux MmpoMeHa Koj mnarujeHata ca Duchenn mummhzHOM auctpodujom
[71]. KapakrepuctuuHe npomeHe y nanujeHara ca Duchen mumumhaom nuctpodujom y Bugy
R>S y V1 u V2 u naronomku Q 3y6ar, 6e3 npeTxoaHor HHpapKTa MHOKapaa ce jaBjba 300T
KapakTepUCTUIHUX paHuX (GUOPO3HMX NPOMEHA MHOKapJa KOje ce jaBjbajy HajOpe y
ocTepo0a3alHOM U JIATEpAHOM JETy JIeBE€ KOMOpE ca KaCHHjUM IPOTPECHBHHUM IIUPEHEM
¢ubpose cpuanor mumuha. Pane ¢puOpo3He mpomeHe jeBe KOMOpE y OBHMX MalMjeHara cy
JI0Ka3aHe MaTOXUCTOJOMKUM cTyaujama [75,110]. Panuje ctynuje roBope Ja ce NpeKIMHUYKU
nopemehaju enekrpokapauorpama oTkpuBajy y 59% OonecHuka usmehy 6 u 10 rommna
CTapOCTH KOj€ MPOTPECHUBHO Tpesia3u y KIMHUYKK MaHupecTHy Kapauomuomnatajy y 100 %
nanyjenara ca Duchennmumuhsaom nuctpodujom crapujux oxn 18 roguna. Ilopemehaju putma
YKJbYUY]y CUHYC apuUTMH]jy, dhaatep u pudpuianmjy npeTkoMopa, yuectajie mpeTKOMOpPCKe U
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KOMOpPCKE €KCTpacHucTojie Kao JOJAaTHH IoKas3aTesb Moropiuama (yHKIMje MUOKapnaa [72].
3axBaheHocT cpra y nauujeHara ca Duchenn u Becker mummhuoM auctpodujom Moxe Outu
JIMJarHOCTUKOBaHA y NPEKJIMHUYKO] a3y 0oJiecTH HEMHBA3UBHUM MeTOAaMa Iperiieaa jep cy
MalMjeHTH YIIaBHOM aCHMTOMATCKHU 300T cBOje ciade MM NOTIyHE HEMOKPETHOCTH 0 KacHe
dasze kapauomMuoIaTHje, JOK je O]l 3Hayaja Ja ce MaHudecramuje o00JbeHa Cpla MOTY
3HayajHO NOOOJbIIATH OTKpUBameM nopemehaja cpuane ¢QyHKUMje y HajpaHujoj ¢asu,
npahemeM HampejoBama M paHUM 3amovumbameM Jieuewa. [lopemehaj cmnpoBohema,
AWJAaTaTUBHA M XUNEpTpopHUHA KapaUOMHOIAaTHja Cy IpBE NpPOMEHE Koje ce Buhajy y
naiyjeHara ca Duchenn wmummhHOM auctpodujoM TOCiae JOeceTe TOJAMHE IKHBOTA.
VYuecTanocTt ce moBehaBa ca roagMHama >KUBOTA, TAKO Jia CY OBE NMPOMEHE NMPHCYTHE Y CBUX
nalyjeHara Iocjie OcaMHaecTe TroauHe kuBoTa. Hajehu Opoj mnamumjeHata pasBuje
JUIIaTaTUBHY KapJUOMHUONATH]y,K0JOj MOHEKaa IMPEeTXOAU JIOKAIW30BaHA XWUIepTpodpuja U
n3zonoBaHu mnopemehaju crposohemwa [73]. IlporpecuBHa cpuyaHa HHCypUUMjEeHLH]a U
HampacHa cMpT ¢y y3pok cmptu y 10-20 % namnujenara ca Duchenn mummhaom auctpodujom
aJIM MPOLIEHAT CPYaHUX y3pOKa CMPTH Y OBUX MalljeHara pacTe 300T yClelIHe MPEBEHIIN]e U

Jeuerma TopeMehaja pecrnupaToOpHOT CHCTeMa KOju je y3pokoBaH cnabomhy — Mumuha

YKJbYYEHHUX y peCIupanujy.

VY manujenara ca Becker mumuhaomM quctpodujom je perucTpoBaHa BUCOKA Y4€CTaIOCT
enexTpokapauorpadckux npomena 73%. Hajuemhe enextpokapauorpadcke mpoMeHe cy ce
MaHugecToBaje y Buay nopeMehaja putMa M crIpoBohewma W TO y BHUIIE OJl IOJOBUHE
nanujeHarara. Mcxemujcke enekTpokapauorpacke HMpOMEHE Cy pPETHCTpOBaHE y MajloM
NpoleHTy mnanujeHara ca Becker mumuhaomM nuctpodujom. Y panujoj cryamju onm 68
nanyjeHara ca Becker mumuhaOM auctpodujoM MojaBa OYHIJICIHE KapIAOMHOIATHjE CE
3HauajHo moBehao ca roxuHama ctapoctu ca 44 % kon mauujenara ucnon 20-te roauHe
xuBoTa 10 82 % y manujeHata ctapujux on 40 roauHa, TOKOM Cpelmer nepuona npahema
ToKOM ocam rogauHa [111]. ¥V cepuju ox 27 nauujenara ca Becker mummhnom nuctpodujom,
MHIMJEHIA eneKkTpokapauorpadcekux mnopemehaja ce mnosehama ox 44% no 71% wu
nuiataTuBHa Kapauomuonatuja on 15 % no 33 % Toxom mepuona on 13 roauna npahema
[112]. Kao mwTo je HMBO (u3nyKe aKTUBHOCTU OoJpu y manujeHara ca Becker mummhzOM
IUCcTpodujoM Tako je M (yHKIHMja pecHMpaTOpHOr cucTema 0oJjba HEro y mnaiujeHara ca
Duchenn mummhzoMm nuctpodujom, Tako na nanujentu ca Becker mummhaom nuctpodujom

MPEXHBE JOBOJHHO JYTO J1a pa3BUjy CpyaHe KOMILIHKAIIH]eE.
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Kox mnamujeHara ca MHUOTOHUYHOM AMCTPO(HUjOM Cy eIeKTpoKapauorpadcKke MpOMEHe
peructpoBane y 70 % nanujenara. bpanukapauja je Ouna CTaTUCTUKW 3HAYajHO ydecTadja
KOJ nanyjeHara ca MHOTOHMYHOM JUCTPO(HjOM y OAHOCY Ha JApyre THIOBE MUILIMhHHX
muctpoduja. Y Bule O TOJOBMHE TNanyjeHata ca MMHMOTOHHMYHOM AUCTpodHUjoM je
perucTpoBaH HeKU oJ opemehaja cripoBohema, 0K je npoaykeH QT mHTepBasl perucTpoBaH
y 25 % oBux nmanujeHara. Mcxemujcke enekTpokapauorpadcke mpoMeHe ¢y perucTpoBaHe y

MasioM Opojy mamnujenara ca MUOTOHUYHOM JUCTPODHjOM.

AHanu3oM eyeKTpokapauorpama y 236 mamujeHata ca MUOTOHUYHOM IUCTPO(HjoM,
Church wu cap. Hamaze enekTpokapauorpadcke mpomene y 202 mnanujenra. Hajuemrhu
MaTOJIONIKK Haja3 je Mo mpuMa 6uio npoayxeme PR unatepBana (mpexo 80 % ciydajeBa), 10k
J€ Y HEIITO MameM MPOLEHTY YOUeHO MpucycTBO npomupeHor QRS kommiiekca, 6710k jenHe
on rpane XucoBor cHoma, u3MmeHe ST cermenra m T Tamaca, kao W JeBHjalMja cpUaHe
ocoBuHe. On pehux enekTpokapauorpagCcKux NPOMEHA Cy HANA3WIHM JIETpUIake WIN
Tpenepeme MPEeTKOMOpa, MPETKOMOPCKE U KOMOPCKE EKCTPACHCTOJIE, KOMOPCKY apUTMH]Y,
XUIEepTpopHUjy KOMOpPA a M3Y3eTHO PETKO M KOMIUIeTaH cpuaHu Oyiok. [lomume ce u mojaa
naTosomkor Q 3ybmna y o6onenux ol MHOTOHHWYHE AMCTpoduje a aa HUje Oulo momaraka o
MPETXOIHO MpeNeKaHOM HH(ApKTy MUOKapJa Wid 000Jbely KOPOHAapHUX KPBHUX CYIOBa
[113]. Vitaso u cap. 3anaxajy mnpoayxewme QT wuHTEpBanza Kao pelaTUBHO YECTYy
enekTpokapauorpadcky aOHOpMalIHOCT KojA OBuUX nanujeHara [114]. Manma cy
enekTpokapauorpapcku mnopemehajy oOMYHO acMMOTOMATCKM Yy BehuHe malujeHata ca
MHUOTOHUYHOM JUCTpOdHJOM, OMHCAHHM Cy U CIy4ajeBU Ca TEKUM KapIUOJIOMIKUM
CUMIITOMUMA, VYKJbY4dyjyhu mojaBy Amamc-CTOKCOBOT CHHApPOMA, IITO 3aXT€Ba XUTHY
MMIUIaHTAlM)y TejcMejkepa y TUX OosiecHHKa. VHIMAEHIIA HampacHe CMPTH CE€ y OBHX
6onecnuka kpehe ox 17% no 33% a y3pokoBaHa je MaJIUTHUM nopeMehajuma cpuaHor puTMa
u crnpoBohemwa. [lanujeHTH ca MHOTOHUYHOM JUCTPO(PHUJOM HE caMO LITO KIMHUYKU PETKO
UCIIOJbaBajy 3HaKEe UCXEMH]jCKe 0OJIECTH Cplia, HEro ce M KOPOHApOrpad)CKUM M ayTOIICHjCKUM
CTyJMjaMa HE yOouaBajy 3Ha4yajHUje MPOMEHE Ha KOPOHAPHUM KPBHUM CYAOBHMA, U3y3€B OHUX
KOj€ OAroBapajy >KMBOTHOM 1100y mauujeHta. MH(pa-xucHu OJOK je BEpOBATHO HajBaKHUJU
y3pOK HampacHe cMpTu y oBux mnamnujenara [115]. Kao u y apyrum TunoBuma MummhHHX
aucTpoduja Tako M y ManyjeHara ca MUIOTOHUYHOM JTucTpodujoM ce nopemehaj putma Moxe
JaBUTH paHO y TOKY OOJIECTH Tj. y OJCYCTBY TexuX Heypomuinhuux omrehemwa. [laronomnika

UCIIUTHBAA Cy MOKa3ajia GOKaHy 3aMEHY TKHUBa CIIPOBOJIHOT crcTeMa (uOpo30M U JU(PYy3HY
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MHTEpPCTUIHjATHY (uOpo3y mupoM MuoKapaa. EiekTpokapauorpam je oxaroapajyhu tect
CKpPUHUHT M Tpeba ra paauTH jeJaHMyT TOAMIIKE O]l MocTaBJbama Aujaruose. EdukacHocT
npeseHTHBHE uMmIUantaipje ICD Tpeba ucnuratu y nmanujeHaTa ca noBehaHuM PU3UKOM OJ1

HaIpacHE CMPTH U PEJIAaTUBHO JOOPOM HEYpPOMHUIINNHOM IPOTHO30M.

Kon manmjenara ca Emery Dreifuss mummhaom auctpodujom eaekTpokapauorpapcku
nopemehaju cy perucrtpoBanu y 85% mnauujeHata. Y Bullle O] NOJOBHHE NalMjeHara je
peructpoBan mnopemehaja purMma u crpoBohema, 0K Cy UCXEMH]CKE eIeKTpoKapauorpadcke

IPOMEHE PEerUCTPOBAHE Y CaMo J/IBa Mal1jeHTa.

VY panujum ctyaujama oxa 299 manmjenara ca aamuH A/C MyTaiujoM Koja y3poKyje
EDMD 2, LGMD 1B, CMD 1A naljenu cy cunyc Opanukapanja, aTpuOBEHTPUKYJIAPHHU OJIOK
crpoBolema WK MpeTkoMopcka aputmuja y 71% manujenara, ca nopehameM ca roguHama
10 92% nocne 30-te roauHe xuBoTa. buio je ciaydajeBa cpuyaHe MHCY(QULHMjEHLU]e alu y
KacHHjeM XMBOTHOM 700y anu ce pehe jaBiba on mopemehaja putma. Ilanujentu npocedyno
ymMupy y 46-0j roanHu )KuBOoTa. VIHIMIEHIIa HApacHE CMPTH jé BeOMa BUCOKA M 3HATHO BHIIIE

npeosnalyje y oqHoCy Ha cpuyaHy uHCYypuiujeHujy (46% y oaHocy Ha 12 %) [116].

Jlakjie pYTUHCKH €JEKTPOKapAuorpaM H TOAMIIBM  XOJITep MOHUTOPHHT CY
MHJMKOBaHU y nauujerara ca EDMD 1, nok ummianranujy nejcmejkepa Tpeda pa3MOTpUTH Y
clIy4dajy pa3Bujama 000JbeHha CHHYCHOT YBOpa. VIMIUTaHTaIuja nejcMejkepa je 4ecTo norpedHa
y 30-0j roaunm xuBota (u3mely 14 u 44 rogune xuBoTa). Y manyjeHara KojuMma je yCIenrHo
MMJIAHTHUPAH TEjCMEJKEp yUECTANIOCT M3HEHAHE CMPTH je Hu3ak. CpuaHa MHCY(DUIMjeHIIU]ja U
BEHTPUKYJIapHE apUTMHUJE C€ jaBJbajy y MajoM Opojy mauujeHara aid pU3MK MOXe Ja ce

noBeha kox manujeHara ca rnejcMejKkepoMm jep OHU UMajy dyKe mpexuBibaBame [117].

Kon mammjenata ca Limb Girdle mummhaoM nuctpodujom enekTpokapauorpadcku
nopemehaj je peructpoBan y 66 % mnauujenata. I[lopemehaju crpoBohema cy Hajuemhu
nopemehaj koju je OMO MpUCYTaH y OKO IOJIOBUHE MalMjeHaTa ca OBHUM THUIIOM MUIIUNhHE
auctpoduje. Mcxemujcke enekTpokapauorpadcke mpoMeHe Cy periucTpoBaHe y camo JiBa

HaIKjeHTa.

Cpue je vecro 3axBaheno y LGMDIB, mehyrum LGMDIA (MuoTninHomnatuja) u
LGMDIC (xaBeonuHomarvja) HUCY Ouiie TOBE3MBaHE ca 3axBaTameM cpia. MehyTtum

KapAMOMHOIIaTHja j€ perucTpoBaHa y ajelHUM mnopemehajuma ca MyTalMjoM Yy MHOTHUIIMHY
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(Muo¢puOpuIapHa MHOIIATH]ja) ¥ KaBEOJIMH-3 (ayTOCOMHO JOMHUHAHTHO MHIIMNHO 000JbCH:E),
Koje mory aa ce npekiamnajy ca LGMDI1A u LGMDIC. Crynuje o LGMD 1D, LGMDIF u
LGMD 1G cy Beoma peTke u 110 cana nopeMehaju cpuane GpyHKIMje y OBUX MaljeHaTa HUCY
3abenexxenu. Y Ho nojacuu tum 2G, 2H, 2J, 2K, 2L, 2M cy peTko onucuBaH# | JI0 Cajia HUCY

0w moBe3uBaHM ca cpuanuM nopemehajuma [118].

VY manum cTyaujaMa Koj mamgjeHata ca capkorimkonomnardjama LGMD2C, 2D, 2E,
2F, Onare enexktpokapauorpadcke u exokapauorpadcke mopemehaje je umano 20-30%
nanujeHaTa y CBUM THIIOBHMA CapKOTJIMKOHOMAaTHja. PU3KK 0/ 3HaUajHUX CPUAHUX MIPOMEHA Yy
LGMD 2D nauujenara je Hu3akK, AOK Cy TELIKa JuIaTaTUBHA KapAHOMHOIATH]ja U JETalHe
BEHTpHUKYJIapHE apuTMuje BakHe kKapaktepuctuke y LGMD 2E nammjenara[119]. V¥ panujum

CTyJlMjaMa CpuaHe MpomeHe cy 3adenexene y 29% n0 62% LGMD 2L nanujenara [120].

Kon nmammjenara ca danmo-ckaryo-xyMepajiHuM 0O0JMKOM MHIIUhHE nucTpoduje je
3a0esieKeH HajMamkU IpOLEHAT Mal{jeHaTa ca eJeKTpokapauorpadpckum mnopemehajuma y
OJTHOCY Ha Apyre TunoBe MumuhHux auctpoduja u 1o y 43% , mana y Behem NpoueHTy y
oJIHOCY Ha panuje ctyauje. Enexrpokapauorpadcku nopemehaju cy ce y Hajpehem MmpoLeHTy

MaHu(ecToBaM nopemehajuma criposohema.

Hocanammwe cTyaumje ykadyjy na mnaudjeHtn ca danmo—ckamyno-xymepalHuM
obnukoMm  mumuhHe — nuctpodpuje  mory umatu  apurmuje  (0-12%), nmoceOHO
CYNpPaBEHTPUKYJapHy MapOKCHU3MalHy TaXUKapAujy W Mame eJeKTpoKapaunorpapcke
nopemehaje, MOK Cy KJIMHMYKK 3HAYajHa cCpyaHa 000JbeHa PETKAa Y OBOM TUIYy MHIIMNhHE

muctpoduje [121].

VYT1Bphena je BHCOKa ydecTaJoCT XOJTep eJNeKTpOoKapAHOrpadckux MpomMeHa KO.
nanyjeHara ca MUIIMhHOM JTUCTpOHjoM Koja je mpocedyHo usHocuia 87% ( rpadukon 7).
Hajseha yuecrtanoct Xontep enektpokapanorpadckux nmpomeHa je 3adenexeHa y naiujeHara
ca Duchenn mummhaom muctpodujom 100%, xon Behune tumoBa mummhHUX IucTpoduja
y4ecTaJoCcT OBUX IpoMeHa je Omna uznan 80 %, A0K je HajMamba Y4ecTaloCT PErUCTpOBaHA Y

nanujenara ca danuo-ckamyno-xymepaiHuM Turnom Mumuhse auctpoguje 71% (tabdena 23).

AV onok II u IIl je perucrpoBan y mnojoBuHe maunujeHara ca Duchenn wmummhaom
TucTpodujoM, MOK je y OCTajuM THUINOBMMa MUIIMhHHX nuctpoduja O6uo pehe 3actymnsbeH

(rabema  24). Jlakne  uH@paHomanHu  nopemehaju  cnpoBohema  peruCTpOBaHU
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eJIeKTpoKapauorpadcku Cy 3acTYIUbCHUjUY TalMjeHara ca MHUIIUhHUM AucTpodujama.
dubpunamja u ¢iarep NOpeTKOMOpa Cy peructpoBanu y oko 10 %, g0k cy
CYNpaBEHTPUKYJIApPHE EKCTpacucTosie peructpoBane y oxo 30 % mnamujeHata y CBUM
TUMoBMMa MUIIMhHUX guctpoduja (Tabena 25 u 26). BenTpukynapHe eKCTpacUCTOJIE CY
peructpoBane y 26 % mnanujeHara ca MumuhHEM JIuctpodujama, on dyera je HajBehwm
IpoIeHaT peucTpoBaH y mamujeHata ca Emery Dreifuss mumuhaoMm muctpodujom y 43%
(trabena 27). Hajuehe BenTpukynapHe ekctpacucroie cy Oune tuna VESla y 61 % on
YKYIHOT TPOIIEHTa TNallMjeHaTa ca BEHTPUKYJIApHUM eKcTpacucTtojiama, Aok cy VES 2
perucTpoBaHe y jeaHor namnujeHta (tradena 28). CunycHa nay3a <3 cekyHJe je perucTpoBaHa
YKyIHO y 7 mauujeHara ca mMumnhHuMm auctpodujama. Ox Tor Opoja y 4 nauujeHra ca

MHOTOHUYHOM AUCTPO(HjOM je PErHuCTpOBaH 0Baj mopeMehaj.

W3mely mamujeHara ca pa3iMYUTAM THIOBHMAa MHIIMNHUX IUCTpodHja MOCTOjU
CTaTUCTHYKH 3HAYajHa pa3siiKa apuTMETUYKHX CpeIuHa cpelme cpuane ppexsenne. Cpeama
cpuaHa ¢pekBeHIa mnanujeHata ca Duchenn mumuhnoM auctpodujom 89.8+7.3 je Omia
CTaTUCTHYKHU 3HAYajHO BHIIMX BPEIHOCTH y OAHOCY Ha mamujeHTe ca Becker mummhuHOM
auctpodujom 78.7+10.1, Muotonnunom auctpodujom 72.3+10.1 u Limb-Girdle mummhuaom
auctpodujom 77.3+£8.3 (Tabena 33).

W3mely mnamujenara ca pa3iMYUTAM THIOBHMA MHUIIMNHUX TUCTpodHja MOCTOjU
CTaTHCTUYKHU 3HAYajHA pPa3jIMKa apUTMETUYKUX CpeJlMHAa MAaKCHUMallHe cpyaHe (DpeKBEHLE.
MaxkcumanHa cpuaHa @pekBeHIa mnauujeHara ca Duchenn wmumumhaoM auctpodujom
142.5+10.8 je Ouna CTaTUCTUYKK 3HAYAJHO BUINMUX BPEIHOCTH Yy OJHOCY Ha MallMjeHTe ca
Muoronnunom guctpodujom 116.9+11.4 nu Gauno-ckamnyno-xymepaiHuM o0JIMKOM MUIIMhHE

muctpoduje 118.7+£8.0 (Tabena 34).

W3mely mamujeHara ca pa3iuYUTAM THIIOBHMA MHUIIMNHUX OUCTpodHja MOCTOjU
CTaTUCTHYKHU 3HAUajHA pas3iiKa apUTMETHUYKUX CpeJrHa MHUHHUMAalHE cpyaHe (pexBeHIe.
MunuManHa cpyaHa (pekBeHIa je Owjla CTaTHCTUYKHM 3HAYajHO BHIIMX BPETHOCTH KOJ
naiyjeHara ca Duchenn mummhaoMm muctpodujom 65.5+4.9 y ogHOCy Ha malMjeHTE ca
MuoTtonnunoMm nuctpodujom 65.5+4.9 u Limb-Girdle mumuhaom nucrpodujom 55.0+6.8
(Tabena 35).
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[IpoayxeHM MOHUTOPHUHT CPUYAHOT PUTMA OJHOCHO 24 4aCOBHU XOJTEP MOHUTOPUHT
npyXa BHUIIE MOJaTaKka O MOBPEMEHUM eJIeKTpokpaauorpadckum nopemehajuma koju ce He

PETrUCTpYjy KJIACUUHUM €JIEKTPOKapAHOrpadCKUM IPEryIeIOM.

Chenard u cap. cy y cB0joj ctymuju ykasanmu na 15 % mnammjenara ca Duchenn
MummhHOM  JUCTpO(UjOM HMMAJO KOMOPCKE EKCTPAacCUCTOJE€ pPETUCTpoBaHe XoJrep
MOHHMTOPUHIOM U JAa je 66 % mnauujeHara Koju Cy YMpJIM HaIpacHOM CMphy HpeTXOiHO
UMalId y MEIUIMHCKO] JOKYMEHTalMju 3alelekeHe KOMOpcKe ekcTpacucrosie [122].
Corrado u cap. Cy perucTpoBali BHIIE OJ IIECT KOMOPCKHX €KCTPAacUCTOJIa 32 jeJjaH caT y
32 % mnanujeHara U KOMOPCKY Taxukapaujy y 7 % mamujenata ca Duchenn mummhaom
auctpodujom Ha Xonrep MoruTOopHHTY [123]. Kirchmann u cap. cy Xositep MOHUTOPUHTOM
pPErucTpoBajI KOMOpPCKE eKcTpacuctoie y 9 % manujenara ca Duchenn wmummhuoM

nuctpodujom [124].

Kon Hekux manmjeHara y3pOK CHHKOIE MOK€ OMTH TEIIKO YTBPAMTH Ia je moTpedaH
Xontep MOHMUTOPHUHI. XOJTEp MOHUTOPUHT C€ TIpernopydyyje KoJ TalujeHata ca
enekTpokapauorpadpckum nopemehajuma ga OM ce OTKPHIM aCHMIITOMATCKH OJIOKOBU

CIpoBOherwa U apuTMHje U HalpacHa CMpT.

Exokapnuorpagcke mnpomeHe 'y BUAY XUIEPTPOPHUUHE WIM  JUJIATATUBHE
KapIMOMHUOIIaTHje Cy peructpoBaHe y 54 % mamujeHara ca MUMMhHUM AucTpodujama
(rpaduxon 8). Kox mammjenara ca Duchenn mumuhaom nuctpodujom exokapamorpadceke
IIPOMEHE Cy pEerucTpoBaHe y CBHUX |2 manujeHaTa M OHE Cy CTaTHUCTUYKM 3HA4ajHO
yuecTaluje y OJHOCY Ha ocTaje TumnoBe MuUIIMhHUX auctpoduja. Hajmawu npoueHat
nangjeHara ca exokapauorpadckuMm ImpomMeHama je Ouo u3 Tpyle ManujeHata ca
Muotonuunom muctpodujoM y 30 %, ca cTaTUCTUUKK 3HAYajJHOM HajMamoM ydecranouihy
(rabena 36). Exokapamorpadcke mNpoMeHE Cy CTaTHUCTHKM 3HA4ajHO YyuyecTaiuje Yy
nanyjeHara ca X Be3aHUM MUIIMhHUM auctpodujama y 0JHOCY Ha ayTO30MHO JJOMHUHAHTHE
U ayTO30MHO peuecuBHe MuiuhHe auctpoduje. AyTO30MHO JOMHUHAHTHE MHIIHhHE
auctpoduje KMMajy CTAaTUCTHMUYKM HajMamy Y4YecTaJocT KapAMOMHOIIaTHJe Y OJHOCY Ha
ocrane rpyne mumuhaux auctpoduja (trabena 37). On ykynHor Opoja mamujeHara ca
€XO0KapaAHorpa)CKu perucTpoBaHOM KapAMOMHUONATH]OM, AUJIaTaTUBHA KapAHMOMHUOIIATH]E je
peructpoBaHa y 59% mnanujeHara u xunepTpodudHa KapJUOMHOIATHja je PETUCTpOBaHa y

41% mnanujenara (rpaduxon 10). Hajseha yuecTtanocT aummataTuBHE KapIUOMHOIATHjE je
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perucrpoBaHa y mnamujeHara ca Duchenn wumuhaoM nuctpodujom 73 %, mox je
XxunerpopuyHa KapauoMHoIaTHja ydecTaiuja Koja mnauujeHata ca Emery Dreifuss
mumnhaoMm guctpodujom 67 % (tabena 40). Hajpuma ydecTtasocT AWIaTaTUBHE
KapJMOMHUOIaTHje je youeHa y rpynu X Be3zaHux MmumuhHux guctpodwuja 65%, nok je
XUnepTpopuuHa KapJUOMUONATHja HKMaja BUILY Y4YECTAIOCT Yy TpPYNU ayTO30MHO

JOMMHAHTHUX MUIIMhHUX ntuctpoduja 56% (Ttabena 41).

MHore ¢u3nuke ocoOuHE mnauyjeHara ca MUIMhHOM JaHUCTpodUjoM YKJbYydyjyhu
UWIMHApUYAH OOJMK TpYyJIHOr KOIla, roBehaHa roja3HOCT, CKOJIM03a, HEMOKPETJbUBOCT
nanujeHra, ceaehu mosoxaj oTexxkaBajy exokapauorpadcku nperyien. 3JaTHH CTaHaapn 3a
UCIHMTUBAmke cHucTojie (YHKIMjEe cplia y MalujeHara ca MUIIMhHOM aucTpodujoMm je
¢pakuuja ckpahewa M ejekuuMoHa (pakiyja KOpUIIheHeM  JIBOAMMEH3HOHAIHE
exokapauorpaguje. 3a perucTpoBame PAaHUX CpPUYAHMX IpoMeHa KopuuiheHe cy MeTone

Mepewa uHaekca cpuane neppopmance (MPI) u TkusHor nomepa (DTI).

Bohler u cap. cy mepemeM cpuaHor uHIeKca neppopmaHnce y nanujenara ca Duchenn
MUIIUNHOM JUCTPO(dHUjOM PpETUCTpOBalu exokapauorpadgcke mnopemehaje y 79 %
namyjeHara, uako je nopemehaj ejexunone gppaxiuje 6uo npucyran y 40 % oBux manujeHara
[125]. Giatriakos u cap. Cy pETUCTPOBAIM CMamCHkhe Op3MHE CpdYaHor Muinuha y
acCUMNTOMATCKUX Je4yaka ca Duchenn mummhHOM amctpodujoM mMpocedHe cTapoctu 8,8
roJuHa ¥ Ha OCHOBY OBHMX Mepema cy mnpeasuhenu ucxoau ca 85% taunoctu [126].
Markham wu cap. cy peructpoBasim nopemehaj aujactosiHe (QyHKIMjEe y TalujeHara ca
Duchenn munmhzOM quctpodujoM ca HOPMAIHOM CHCTOJIHOM (pyHKIHjoM y mopehemy ca
KOHTpoJIHOM TpynoMm [127]. CBe 0BO yKa3yje Ha MOCTOjame CpuaHe caaboCcTu Mpe pa3BUjamba
c1abocTH CUCTOJIHE PYHKIIMjE U MOTBPhYjy 3HA4a] Mepema UHACKCa cpuaHe neppopmance u
tkuBHOT goruiepa (MPI u DTI) xao mpuMapHMx MeToja 3a CTyAMje Yy NaljeHara ca
MutuhHOM TUCTpOodujoM.Y HEKUM oOsMiMMa MUIIMhHUX AucTpoduja,kao mTo cy Becker u
Emery Dreifuss mumumhaa auctpoduja, oOosbeme cpua MoXe OUTH JOMHUHAHTHA
maHudecranuja 6onectr Oe3 3Ha4ajHe ciabocTW cKeneTHHMX Muinuha. PerucrtpoBana je
MOBE3aHOCT M3Mel)y Myranuje QucTpoduHa U MOYEeTKa KapIUOMHUOIATHje, HEeKe MYyTalyje

pe3yJITUpPajy caMo KapJuoMHonaTHjoM 6e3 ciaboctu ckeneTHux Mumuha [128].

Melacini u cap. cy KoJ mamnujeHaTta ca MHOTOHUYHOM IHCTPO(DHUJOM YOUMIM CMaHbCHE

ejekunone (ppakuuje u quiaraTuBHy Kapaunomuonatujy y 20 % manujeHarta kao u nosehame
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CUCTOJIHOT U JTMjaCTOJHOT MPEYHHKA JIEBE KOMOpPE Y3 cMamewe (pakimje ckpahemwa. Takohe
Cy PEerucTpoBai NPUCYCTBO AUCKHUHE3H]E CENTyMa, 3a/1e0/bambe 3a1bEer 31/a JIEBE KOMOpE U
cenTyMma Kao u noehane numensuje jese npetkomope [129]. CtpyktypHO omteheme cpia
ce Takohe dYecTo MOKe JaBUTH Yy TMalWjeHaTa ca MHOTOHMYHOM AuCTpodujoM, ca
IUJaTaljoM JieBe KOMOpe Win xuneprpoduje 3abenexxene y oko 20 % mnanujeHara u
CHUCTOJIHOM WHCy(pUUHUjeHLIHjoM JeBe Komope y 14 %, 1ok je KIMHUYKH CpyaHa

WHCY(QUIMjEHIIM]ja TIpeMa UCTOj CTyAMju 3a0enexena y 2 % nanujenara [130].

Kon manumjenara ca Limb Girdle mummmhaom nuctpodujom nopemehaj mokpesbuBoOCTH
3uja JeBe KOMOpe W JWIaTaTUBHA KapJUOMHUOIIATHja IOYMEY Y PAaHUM THHEJUEPCKUM
roguHaMa. 3HayajaH Opoj oO0oJjenuX TOKOM BpeMEHa pa3BHMja CHUMITOMATCKY CpuyaHy
MHCY(UIIM]EHIIN]Y KOJU HUCY YBEK MOBE3aHM Ca PaHOM M TEIIKOM MHIIMhHOM ciiabourhy

[131].

VY mnanujeHata ca auctpoduHomarujama Tuma Duchenn wmumuhae auctpudwuje
¢ubpo3a yriiaBHOM 3axBara UH(epoaTepaIHu U MOCTEPUOPHU 3UJ JIEBE KOMOpPE, 10K Ce Y
nanujeHata ca myrandjom lamin A/C  koju mzasuBa EDMD, LGMDIB u uauonarcky
JNWIAaTaTUBHY KapAuOMuomnarujy, (ulposza Jsokanu3oBaHa Yy Oa3aJHUM J€JIOBUMa
MHTEPBEHTPHUKYIApHOT CeNTyMa IITO W Hocu Behu pusuk onx mopemehaja crpoBohema U

HarpacHe CMPTH y OBHX MallijeHara.

Enextpoduszmnomka ncnutuBama Tpeba pasMOTpPUTH Yy HalMjeHaTa ca MUIIWhHOM
nuctpodujoM, moceOHO y TUMTOBMMAa MUIIMNHUX AUCTpodHja 3a Koje je yTBpheHo na decto
3axBarajy CIPOBOJHHU CHCTeM Kao mTo cy lamin A/C myrtanuje reHa. TpeHyTak 3a oBakBa
HCIMTHBAKba 3aBUCH O IPUCYTHOCTH CYMIUBUX CHMITOMA 000Jb€Ha CIIPOBOAHOT CHCTEMA
niu nopemehaj cpoBOIJBMBOCTU PETUCTPOBAH eNieKTpokapauorpadcku. bosbe pazymeBame
KJIMHAYKUX Pa3IMYUTOCTH y 000JbeHMMa cplia MOBEe3aHa ca MHIIUNHOM JIUCTpodujoM
3axTeBa IPENO3HABAKE MYTUPAHUX I'eHa U 00Jbe 3HaWmE O (QPYHKUMJU NPOTEUH IeHa U
wuxoBor mehycobnor naejcra. [loTpeOHM cy crora 3ajeAHMYKM HANOpU KapJuoJjora,
HEeypoJora, reHeTH4apa, MOJEKyJIapHUX OMOJIoTa 3a CTBapame HOBUX yBHIA y 000JbeHHUMA

Cplia Ko/ naiyjeHara ca MUIIMhHOM TUCTPOhHjoM.
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7. 3AKIbYYLMU

Wmajyhu y Buay nusbeBe W pesyirare OBOI UCTPAKUBAKHA MOXKEMO J1a 3aKJbYYHUMO

cienehe:

1. TIpema nauuHy HaciehuBama, HajBehu Opoj manujeHara ca MumuhHUM nucTpodujama
je 6uo u3 rpyne X BeszaHux mummhHux auctpoduja, ykynHo 48,6% a HajMama
y4eCTalIOCT NalyjeHara je y rpyny ayTO30MHO PeLEeCHMBHUX MHUIIMhHUX aucTtpoduja
12,8 % ok cy ayTo30MHO JOMHHaHTHe MHIIMhHE nuctpoduje Ouiie 3acTymbeHe Y
38,6% nanujeHara. YKynHO MOCMaTpaHO MYILIKHU MOJ je OMO 3HaYajHO 3aCTYIJbEHUJH,
y 68,5 % ucnuranuka.

2. Kon maumjenara ca Duchenn mumnhHOM qucTpodujoM je perucTpoBaHa CTaTUCTHUKU
3HayajHO HajMJiala )KMBOTHA 00 y OHOCY Ha OCTajle TUIIOBE MUILIMhHUX AUCTpoduja.
Henokpernux je 6uno 70 % mnanujeHata yKJbYYEHHX y CTYAWjy Ca CTAaTUCTHUIKU
3HauyajHo Behom yuectasomhy Koj TmanMjeHata ca X Be3aHUM MUIIMNHUM

nuctpodujama.

3. CyOjexktuBHe cpuaHe Terobe cy Owie NpUCYTHE Y peJIaTUBHO MajioM Opojy
ucruTaHuka 15 manumjenara, oaHocHo 21,35% y ogHOCy Ha IpoLEHAaT CpYaHHUX
nopemahaja perucTpoBaH HEMHBA3UBHUM JIMJarHOCTUUKHUM CPEACTBUMA, LIITO yKazyje
Ha HEOINXOJHOCT JeTaJbHE KapHOJIOUIKe eBalyalllje OBUX NalljeHara y ITO paHujeM
acumnromarckoM nepuoay. Hajehu Opoj manujenara je umasno HOpMajlaH KPBHHU
npurucak 40 %, mehyrum nocmartpajyhu no tunmouma MummhHUX IUcTpoduja, KOA
nanujeHara ca MHOTOHMYHOM AHCTPOQHjOM XHWIIOTEH3Hja je Oua CTaTUCTUYKU

3HAYajHO HAj3acTyIbEHH]a.

4. 'V otpuBamy cpuaHux nopemehaja ce kao HajoceT/bMBHja METOJa IMOKa3ana XOJTep
MOHHMTOPUHI KOJOM J€ YyCTaHOBJbeH Imopemeha) y 87% mnanujeHara, 3aTuM

eJIeKTpoKapauorpam y 74% u exokapauorpaduja y 54% nanujeHara.

5. Enextpokapauorpadcku nopemehaju cy OWIM Haj3acTyIJbEHUJU KOJ IalMjeHaTa ca
Duchenn mumwmhaom nuctpodujom y 100% mnammjenata, AOK je HajMamu Opoj

nanyjeHara ca ejekrpokapauorpadpckum nopemehajuma 6uo u3 rpyne ca danuo-

90 |



CKalyJlo-XyMepaJHuM TunoMm MumuhHux guctpopuja y 43 % mnauujeHarta.
KapakTepuctuune enekrpokapauorpagceke npomere R/S>1 y VI u V2 u maronouku
Q 3ybanr y D1 u AVL 0e3 npetxoaHor uH(papkTa MUOKapa Cy CTATUCTUYKU 3HA4ajHO
ydecranuje y mnamujeHara ca Duchenn wumumhaoMm auctpodujom 300r paHHX
(¢hubpo3HUX MpOMEHA KOj€ c€ HajIpe jaB/bajy Ha HH(PEPONMOCTEPHUOPHOM U JIATEPATTHOM
3U1y JIeB€ KOMOpE ca KacHUjuUM IupemeM. OBo ykazyje na cy (puOpo3He mpomMmeHe
JIEBE KOMOPE Y MOjeIMHUM THIIOBUMa MUIIUhHUX TUCTpO(Hja 3aCTYIJbEHU]E Y OJTHOCY
Ha jApyre tunoBe MumuhHux nuctpoduja. CpuaHe NpOMEHE HHUCY IIOBE3aHE ca

’KMBOTHHMM JI000M MaIujeHaTa, IpoMeHe Cy Be3aHe ca TUIIoM MuIuhHe quctpoduje.

[Ipomene y ¢pexkBeHLM Yy pa3IMuUTUM TUIOBUMA MUIIMDhHMX JIucTpoduja cy ce
MaHU(PECTOBAJIC CHHYCHOM TaXMKapMjOM KOja jé CTaTUCTHYKH 3HAYajHO y4ecTaliuja y
namjeHara ca Duchenn mumuhaOM nuctpodujom, IOK je CHHycHa Opaaukapauja
CTaTHCTHUYKHU 3HAYajHO ydyecTalldja KOJl NalujeHata ca MUOTOHMYHOM IUCTPOdHjomM
IITO yKa3yje Ha 3aXxBahe€HOCT M yTHIId] ayTOHOMHOT HEPBHOT CHUCTEMA Y I0jeIUHUM

TUMOBHMA MUIIUNHUX JUCTpoduUja.

[lopemehaj cnpoBohema je perucTpoBaH y BUIIE OJI IOJIOBUHE NalMjeHara, ca
npuOJIKHOM ydecTanomhy y cBUM TuUmoBMMa mummnhHUX auctpodwuja. Mexemujcke
IIpoMeHe cy Oujie 3acTylJbeHEe y MaJloM IIPOLEHTY MalujeHara, Heratupan T Tanac y
129 % u ST pempecuja y 7,1 %, xon manujeHara ca Limb Girdle mummhaom
nuctpodujom HeratuBaH T Tanac je 6uo y nBa nauujeHta. [lopemehaju purma y Buay
arpujanine ¢udbpwianuje, SVES umu VES cy Ounie Haj3acTymsbeHHje y Tpyrnama
nanujenara ca Becker u Emery Dreifuss mumuhaom guctpodujom, y Bume ox 50%
nayjenara. [lanujertu ca @anmo-ckamyno-xyMmepaiHoOM MUITMhHOM IUCTpOdHjoM Cy

HMMaJIi CTaTUCTUYKHU HajMamy ydyecTaJaocT nopemehaja purma.

Kontunynpanum Xonrep monutopunrom cy VES no Lownov-oj ckamu Ouie
npucyTHe y 26% nanujeHata. Hajseha je yuectanocTt peructpoBana Ko nmamgjeHaTa ca
Emery-Dreifuss wmumwuhaom guctpodujom 43% a HajMama ydecTalocT KOJ
nanyjenara ca  danuo-ckamyno-xymepaiHoM wmuinuhHom nuctpodpujom y 14%.
Hajsehu 6poj je 6uo tuna VES la y 61% a najmawe tuna VES 2 y 1%. Cunychna
nay3a < 3 cekyHze je peructpoBaHa ykynHo y 10% mnauujenarta. ¥ mauujenara ca

MuotuanaHOM nuctpodujom je 20% nanujeHara UMajao CUHYCHY nay3y < 3 CeKyHJe.
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9.

10.

Kapnuomuonaruja je exokapauorpadcku peructpoBana y 53 % mnamujenata. On Tora
je 59 % umano exokapauorpadcke 3HaKe AUIaTaTHBHE KapAUOMUOTIATH]e, A0K je y 41
% manujeHara OwiIM TPUCYTHH IOKa3aTesbH XHUNEPTPO(UYHE KapAHOMHONATH]E.
Kapanomuonaruja je CTaTUCTUYKHM 3HA4YajHO Hajydectanuja y > 90% manujeHara ca
Duchenn mumuhaomM nuctpodujom. CTaTUCTHUKM 3HAYajHO HAJMaKky YYeCTaJOCT

kapauomuomnaryje 30% je ko nanujeHara ca MHOTOHUYHOM JUCTPODHUjOM.

VYV nmnauujenara ca auctpoduHomarvjama tuna Duchenn wmummhza nauctpoduja
KapakTepucTuuHe (UOpO3HE MPOMEHE 3axXBaTajy MH(EepoIaTepatHy 31 JeBe KOMOpe,
JIOK ce y manujeHara ca myranujoM lamin A/C rena koju uzazusa EDMD, LGMDIB u
HACJICTHY JTUJIATaTUBHY KapauoMuoNatujy, GuOpo3He MpoMeHe jaBibajy y Oa3zaiHOM
7ieJly WHTEPBEHTPHKYJIAPHOT CENTyMa IITO M HOCH BEIMKHM PH3UK of mopemehaja
cnpoBohera M HampacHe CMPTH KOJ OBHMX NAalMjeHaTa IITO yKa3dyje Ha 3Ha4aj
Kopuihemha HEMHBA3UBHUX JIMjarHOCTHYKHUX METO/Ia Y OTKPUBamwy rnopeMehaja cpuane
¢yHKIMje y IITO paHMjOj ACUMITOMATCKO] (a3u jep ce paHuM 3aloYHUIABEM
MEJIMKaMEHTO3HOT Jieueha W/WIIM UMIUIAHTAIjOM TejcCMejKepa MOKe TPEeBEHHUPATH U

yOnaxuTu cpuaHa MHCY(ULM]eHIIMja U HallpacHa CMPT.
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Mpunor 1.

UsjaBa o aytopcTBy

Motnucann-a _Excep Peruh

6poj uHaekca

UsjaBrbyjem

Aa je [oKTopCcKa AucepTaLMja oA HACNoBOM

lMpoueHa cpyaHe dyHkuMje koA nauvjeHata ca MULLMAHOM AMCTPOGMjOM
HEUHBa3VMBHUM AOWjarHOCTUYKUM MeTogama

¢ pesynTaTt CONnCTBEHOr UCTpaXKUBa4Kkor paga,

* AanpepnoxeHa guceprauuja y LENUHU HU y AenoBuma Huje Guna npeanoxeHa
3a pobujawe Guno koje Aunnome npema CTyAMCKUM nporpamuma Apyrnx
BUCOKOLLIKOMCKMUX YCTaHOBA,

* [Jla cy pe3ynTaTtu KOPeKTHO HaBeaeHU U

* Aa HuCam Kpimo/na ayTopcka npaBa W KOPUCTUO WHTENEKTyarnHy CBOjUHY
Apyrux nuua.

MNotnuc AOKTopaHaa

gu(‘f’/j@ ?wQTM :§'

¥ Kocosckoj Mutposuuwm,




Mpunor 2.

UsjaBa o uctoBeTHOCTU WITaMNaKe U eneKkTpoHcke
Bep3uje AOKTOPCKOr pana

Wwme n npesume aytopa _EHcep Peruh

Bbpoj nHaexca

Cryavjckv nporpam

Hacnoe paga __Mpouena cpuane dyHKuvje koa nauuvjeHara ca MULUhHOM
AUCTPOUjOM HENBAIMBHUM AUjarHOCTUYKUM METO4ama

Mentop _pgou ap Oparvwa Pawwuh

MNoTtnucanw/a

WsjaBrbyjem pa je wramnaHa sepanja Mor [OKTOPCKOr pana uctoBeTHa eneKTPOHCKO]
Bep3uju Kojy cam npegao/na 3a o6jaBMbMBaKke Ha noptany OurutanHor
penosuTtopujyma YHuBepsuteta y FpUWITUHW, Ca NPUBPEMEHUM CeaMILITEM y
Kocosckoj Mutposuuum.

Hossorbasam pa ce ofjase Moju NWM4HM NOAALM BesaHn 3a nobwvjarbe akagemckor
3Barba AOKTOPa Hayka, kao LITO Cy UMe U NpesuMe, roguHa u MecTo pofiera u aaTym
onbpaHe paga.

OBM nuyHu nopaum Mory ce oBjaBUTM Ha MPEXHUM CTPaHULEAMA AUTVTanHe
6ubnuoteke, y €neKTPOHCKOM KaTtanory u vy nybnukauvjama YHuBepauteta y
MpuwwTnHK, ca npuspemeHum ceauwTem y Kocosckoj MuTtposuum.

Motnuc goktopaHaa

Epcef> Teiut




Mpunor 3.

M3jaBa o kopuwherwy

Osnawhyjem YHuBepauteTcky 6ubnuoteky pa y Ourutantm penosuTopujym
YHusepauteta y MpUWITUHW, Ca NPUBPEMEHUM CeaMiLTEM y Kocosckoj Mutposuum
yHece MOjy AOKTOpPCKy AucepTauujy noj, HacrnoBoM:

MpoLeHa cpyaHe dhyHKUM|E KOA NALMIEHATA CA MULLIMAHOM AMCTpodomjom
HEMHBASMBHMM AM[ATHOCTUNKMM METOAQMA

Koja je moje ayTopcko aeno.

Auceprauvjy ca ceum npunoarma npeaao/na cam y enexkTpoHCKOM ¢opmaty norogHoM
3a TpajHo apxuBupamse.

Mojy aokTopcky Avcepraumjy noxparweHy y AurutanHu penosutopujyM YHuBepauTeTa
y Mpuwtuun ca npuspemenum cepuiutem y Kocosckoj MUTposuum MOry Aa kopucte
CBU KOjU nowTyjy opmpenbe cagpxaHe y opabpaHOM Tuny nuueHUe KpeaTuBHe
3ajeaHuue (Creative Commons) 3a kojy cam ce oanyuyuo/na.

1. AyTopcTBOo
2. AyTOpCTBO - HEKOMEpUMjanHo
@ AyTopcTBo — HekomepumjanHo — 6e3 npepaae
4. AyTOpCTBO — HEeKOMepLWjanHo — AenNUTA NoA UCTUM ycnosuma
5. Aytopcteo — 6e3 npepage
6. AyTopcTBO — AEenUTH Nog UCTMM ycrosuma

(Monumo pa saokpyxuTe caMo jedHy oA LIECT NoHyReHuX FMLEHLM, KpaTak onuc
nNvLeHUK naT je Ha nonefjuumn nucra).

Motnuc goxTopanaa

fyeep Te RRS

Y KocoBckoj Mutposuum,

1. AyrtopcTeo - [losBorbaBate yMHOXaBawe, AUCTPMBYLMjy W jaBHO CaoniLTaBaHe
Aena, h npepaae, ako ce HaBede MMe ayTopa Ha HauvH ogpefeH of cTpaHe ayTopa



“nu AaBaola nuueHue, Yak u y komepumjanHe cepxe. OBo je Hajcrioboanmnja on cBux
avueHun.

2. AyTopcTBO — HekoMepumjanHo. [103BorbaBaTe YMHOXABakbE, anctpubyuujy un jasHo
caonwtasate fena, n npepage, ako ce HaBede UMe ayTopa Ha HauyuH oapefeH op
CTpaHe ayTopa unu aaeaoua nuueHue. OBa nMueHUa He [03BOSbaBa kKoMepuMjanHy
ynotpeby pena.

3. AyTOopcTBO - HekomepuujanHo — 6e3 npepage. [l03BOrbaBaTE YMHOXKABAKE,
AVCTPUOYLM)y 1 jaBHO caonwTaBawe Aena, 6e3 npomeHa, npeobnuUkoBarwa MM
ynotpeGe Aena y cBOM geny, ako Ce HaBeAe MMe ayTopa Ha HauuH oapeheH op
CTpaHe ayTopa wnu pasaoua nuueHue. OBa NuUeHUa He J03BOMbaBa koMepuujanHy
ynotpeby Aena. Y ogHocy Ha cBe ocTane NULEHLE, OBOM NULEHLIOM Ce OorpaHu4aBa
Hajsehn o6um npaea kopuwhetsa gena.

4. AyTOpPCTBO - HeKOMepuujanHO — AEeNUTU NoA WCTUM ycnoBswWMa. [o3Borbasare
YMHOXaBate, AMCTpubyLmjy 1 jaBHO caonwiTaBare Aena, v npepaje, ako ce HaBeae
UMe ayTopa Ha HauuH oppefieH oA CTpaHe ayTopa WUNM AaBaclia NULIEHLUE U ako ce
npepaga AucTpubyupa nojg MCTOM UMK CMIUMHOM nvueHuoM. OBa AWueHUa He
Ao3BorbLaBa komepumjanHy ynotpeby aena u npepaga.

5. AyTopcteo — Ges npepage. [lo3BorbaBaTe yMHOXaBakwe, AMCTPUBYUMjy W jaBHO
caonwitaBake gena, 6es npomeHa, npeobnukosata unu ynotpebe aena y ceom aeny,
aKko ce HaBefje uMe ayTopa Ha HauuH oapefieH of cTpaHe ayTopa MnuU Aasaoua
nuueHue. Oea nuueHUa Ao3BOMbaBa koMepumwjanHy ynotpeby aena.

6. AyTOpCTBO - [fenuty MNoA WCTUM YCnoBuMa. [lo3BorbaBaTe YMHOXaBase,
AncTpubyumjy u jasHo caonwiTaBake Aena, U Npepage, ako ce Hasede MMe ayTopa Ha
Ha4MH ofpefileH on cTpaHe ayTopa wnv Jasaoua NUUEHLE WM aKko ce npepaja
AucTpubyupa nop MCTOM WnM cnvvHOM nuueHuoMm. OBa nUUeHUa [O3BOrbaBa
komepuumjanHy ynotpeby gena u npepaga. CnuyHa je codTBEpCKUM NULEHUAMa,
OAHOCHO NUUEHLIaMa OTBOPEHOT KoAa.
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