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ÁVADAS

Diu ðe no rau me nø di stro fi ja (DRD) – re ce sy vi në, su
X chro mo so ma su ki bu si, daþ niau siai pa vel di ma neu ro rau -
me ni në li ga, ku ria ser ga vie nas ið 3 600–6 000 nau ja gi miø
ber niu kø [1]. Li gà le mia ge no, ko duo jan èio bal ty mo di -
stro fi no sin te zæ, mu ta ci jos. Dël mu ta ci jø yra inak ty vuo ja -
ma di stro fi no sin te zë ar ba ga mi na mas ne ak ty vus bal ty -
mas. Di stro fi nas for muo ja di stro fi no-gli kop ro tei no kom -
plek sà, ku ris su jun gia rau mens làs te lës sar ko le mos ci to -
ske le to g-ak ti nà su tarp làs te li nës me dþia gos la mi ni nu. Di -
stro fi nas taip pat svar bus neu ro nams ir ðir dies Pur kin jë làs -
te lëms. Mio ci tui su si trau kiant, plaz mi në memb ra na pa ti ria 
di de lá me cha ni ná stre sà. Esant pa ki tu siam ap sau gi niam
me cha niz mui, mio ci to plaz mi në memb ra na átrûks ta [2].
Di stro fi no-gli kop ro tei no kom plek sas vei kia kaip làs te lës
su si trau ki mø amor ti za to rius ir ma þi na me cha ni næ þa là. Þi -
nant, kad ðir dis su si trau kia apie 86 400 kar tø per die nà, o

griau èiø sker sa ruo þio rau mens làs te lë – tik esant ju dë ji mo
po rei kiui, sar ko le mos ho me os ta zës pa sto vu mas kar dio -
mio ci tui yra daug svar bes nis nei griau èiø sker sa ruo þio rau -
mens làs te lei [3]. Ðir dies pa þei di mas ser gan tiems Diu ðe no
rau me nø di stro fi ja pa si reið kia di la ta ci ne kar dio mio pa ti ja.
Kar dio mio pa ti jos pro gre sa vi mas në ra tie sio giai su si jæs su
griau èiø rau me nø pa þei di mu ir funk ci jos po ky èiais. Anks -
ty vi ðir dies ne pa kan ka mu mo simp to mai DRD ser gan tiems 
pa cien tams yra daþ nai ne at pa þás ta mi dël kli ni ki niø po þy -
miø sto kos. Dau ge lis au to riø pa brë þia, kad ðir dies pa þei di -
mas pra si de da daug anks èiau iki at si ran dant simp to mams,
o diag no zë, esant kli ni ki niams po þy miams, jau lai ko ma
pa vë luo ta [4, 5]. Pas ta rai siais me tais pa siek ta di de lë pa -
þan ga, gy dant rau me nø ir plau èiø veik los su tri ki mus ser -
gant DRD, to dël pro gre suo jan ti kar dio mio pa ti ja, ðir dies
ne pa kan ka mu mas da bar yra pa grin di në DRD li go niø mir -
ties prie þas tis [6].

KLINIKINIS ATVEJIS

2014 m. sau sio më ne sá 17 m. vai ki nas (gi mæs 1997 m.)
hos pi ta li zuo tas á Vai kø li go ni nës, Vil niaus uni ver si te to
San ta rið kiø kli ni kø fi lia lo, Vai kø in ten sy vio sios te ra pi jos
sky riø. Pa cien tà var gi no du su lys, ko su lys, skaus mas krû ti -
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San trau ka. Diu ðe no rau me nø di stro fi ja (DRD) – re ce sy vi në, su X chro mo so ma su ki bu si,
daþ niau siai pa vel di ma neu ro rau me ni në li ga, ku ria ser ga 1 ið 3 600–6 000 nau ja gi miø ber niu -
kø. Li gà su ke lia di stro fi no ge no mu ta ci jos, dël ku riø ne be ga mi na mas ar ba ga mi na mas de -
fek ty vus bal ty mas di stro fi nas. Ðio bal ty mo trû ku mas le mia sker sa ruo þiø ir ly giø jø rau me nø
làs te liø bei kar dio mio ci tø plaz mi nës memb ra nos pa þei di mà. Di la ta ci në kar dio mio pa ti ja yra
ti pið ka ser gan èiø jø DRD ðir dies pa þei di mo ið raið ka. Kar dio mio pa ti jos pro gre sa vi mas ne bû -
ti nai yra su si jæs su griau èiø sker sa ruo þiø rau me nø pa þei di mu, o anks ty vi ðir dies ne pa kan ka -
mu mo simp to mai DRD ser gan tiems pa cien tams yra daþ nai ne at pa þás ta mi dël kli ni ki niø po -
þy miø sto kos. Svar bu yra tai, kad ðir dies pa þei di mas pra si de da daug anks èiau iki at si ran dant
simp to mams, o diag no zë, esant kli ni ki niams po þy miams, jau lai ko ma pa vë luo ta. Dël pas ta -
rai siais me tais pa siek tos di de lës pa þan gos, gy dant rau me nø ir plau èiø veik los su tri ki mus ser -
gant DRD, pro gre suo jan ti kar dio mio pa ti ja ir ðir dies ne pa kan ka mu mas da bar yra pa grin di në
DRD li go niø mir ties prie þas tis. Straips ny je ap þvel gia me Diu ðe no rau me nø di stro fi jos ir
DRD kar dio mio pa ti jos diag nos ti kos nau jo ves, me di ka men ti nio gy dy mo tiks lus ir nau jau sias 
te ra pi jos kryp tis. Straips ny je pa brë þia me anks ty vos diag nos ti kos ir gy dy mo svar bà, tai
iliust ruo da mi kli ni ki niu at ve ju.

Rak ta þo dþiai: Diu ðe no rau me nø di stro fi ja, di la ta ci në kar dio mio pa ti ja, ðir dies ne pa kan ka -
mu mas, di stro fi nas, nat riu re ti niai pep ti dai, kre a tin ki na zë, Diu ðe no rau me nø di stro fi jos gy -
dy mas.

Neurologijos seminarai 2015; 19(64): 142–150



në je, ta chi kar di ja. Nu si skun di mai at si ra do ûmiai, iki tol
dvi die nas li go nis sir go ûmi ne vi ru si ne kvë pa vi mo ta kø in -
fek ci ja. Su þi no ta, kad li go niui esant pen ke riø me tø am -
þiaus, jam diag no zuo ta Diu ðe no rau me nø di stro fi ja.
2002 m. li ga pa tvir tin ta ge ne ti niu mo le ku li niu ty ri mu Me -
di ci ni nës ge ne ti kos cen tre. Rei kia pa þy më ti, kad li go nio
ðei ma pri klau së so cia li nës ir eko no mi nës ri zi kø gru pei, re -
gu lia riai pas gy dy to jà ne si lan kë.

2010 m., bû da mas 13 m. am þiaus, li go nis kon sul tuo tas
gy dy to jo kar dio lo go. Kli ni ki niai ðir dies ne pa kan ka mu mo
simp to mai ne bu vo ið reikð ti, nors ðir dies echos ko pi ja ro dë
sai kin gai pa di dë ju sá kai rá já skil ve lá ir sai kin gai su ma þë ju -
sià KS funk ci jà. Gy dy to jas kar dio lo gas gy dy mo ne sky rë.
Taip pat pa cien tas ne bu vo re gu lia riai pri þiû ri mas ir ki tø
gy dy to jø spe cia lis tø: neu ro lo go, pul mo no lo go, or to pe do.
Iki 2014 m. sau sio më ne sio joks kar dio lo gi nis, pul mu no lo -
gi nis ir neu ro lo gi nis gy dy mas ne bu vo tai ky tas.

At vy ku sio á In ten sy vio sios te ra pi jos sky riø li go nio
bûk lë bu vo la bai sun ki dël ið reikð tø kvë pa vi mo ir ðir -
dies ne pa kan ka mu mo simp to mø: bu vo ta chip në ja –
38–45 k/min., dis pnë ja, ta chi kar di ja – 108–138 k/min.,
nuo la ti nis de guo nies po rei kis, su ma þë ju si diu re zë, gau sus
pra kai ta vi mas. Ti riant ob jek ty viai – li go nis ka chek sið kas,
svo ris – 37 kg, ið reikð ta stu bu ro de for ma ci ja, dau gi nës
stam biø jø ir smul kiø jø sà na riø kontr aktûros. Fik suo tas ke -

pe nø pa di dë ji mas. At lik tuo se la bo ra to ri niuo se ty ri muo se:
ben dra me krau jo ty ri me – neut ro fi li në leu ko ci to zë (leu ko -
ci tø – 14,13 × 109, neut ro fi lø – 79 %, lim fo ci tø – 15 %),
trom bo ci tø – 314 × 109 g/l, Hb – 152 g/l. CRB – 1,14 mg/l.
Krau jo pH – kom pen suo ta me ta bo li në aci do zë (pH – 7,33), 
pCO2 – 35,3 mmHg, pO2 – 73,2 mmHg, HCO3 –
19,7 mmol/l, SBE – 4,7 mmol/l. Elek tro li tai K+, Na+,
Cl- nor ma, su ma þë jæs jo ni zuo tas Ca2+, pa di dë ju si lak ta to
kon cen tra ci ja – 3,0 mmol/l.

Krû ti nës làs tos rent ge nog ra fi ja ro dë skys èio san kau pà
de ði në je pleu ros ert më je. Plau èiø pie ði nys abi pus bu vo
ryð kiai pa gau së jæs. Blo gai di fe ren ci ja vo si kai ry sis diaf rag -
mos ku po las. Kau lai po rë ti. Gy dy to jo ra dio lo go ið va da:
sta zi niai pa ki ti mai plau èiuo se, skys tis de ði në je pleu ros ert -
më je, kau lø ið re të ji mas.

Li go nis kon sul tuo tas kar dio lo go, at lik ta ðir dies echos -
ko pi ja, elek tro kar diog ra ma. EKG re zul ta tai: si nu si në ta -
chi kar di ja, de ði nio sios Hi so pluoð to ko jy tës blo ka da, gi lûs
Q dan te liai, mio kar do hi pok si jos-ið emi jos po þy miai (1,
2 pav.).

Ðir dies echos ko pi ja pa ro dë ryð kø kai rio sios ðir dies pu -
sës pa di dë ji mà: KSdd – 68–71 cm, KP – 6,0 × 5,0 cm. Nu -
sta ty ta ryð kiai su ma þë ju si kai rio jo skil ve lio sis to li në funk -
ci ja: EF – 20–23 %, mit ra li nio, tri bu rio voþ tu vø II–III° ne -
san da ru mas, kai rio jo skil ve lio sie ne liø, vir ðû nës hi po ki ne -

143

Kardiomiopatija sergant Diuðeno raumenø distrofija – diagnostikos ir gydymo aspektai. Klinikinio atvejo pristatymas

1 pav. Li go nio EKG re a ni ma ci jos sky riu je. Gi lûs Q dan te liai, skil ve li nës eks tra sis to lës, dekst rog ra ma.

2 pav. Li go nio EKG re a ni ma ci jos sky riu je. Si nu si në ta chi kar di ja, gi lûs Q, da li në DHKB.



zë. Pe ri kar de di fu zið kai bu vo su si kau pæ skys èio iki 14 mm
(3 pav.).

At li kus bio che mi niø ðir dies pa þei di mo þy me nø ty ri -
mus, ras tas LDH, KK, KKMB, tro po ni no I kon cen tra ci jos
pa di dë ji mas: LDH – 578 g/l, KK – 1790 g/l, KKMB –
32,3 mkg/l, tro po ni no I – 0,165 mkg/l. Ðir dies ne pa kan ka -
mu mo þy mens – þmo gaus B-ti po nat riu re ti nio pep ti do
(BNP) kie kis dau giau nei 30 kar tø vir ði jo nor mà ir sie kë
3160 mg/l.

Rit mo, lai du mo su tri ki mø pa ieð kai, ðir dies su si trau ki -
mø daþ nio áver ti ni mui skir tas 24 val. EKG (HOL TER) ty -
ri mas, ku ris pa ro dë reikð min gà ðir dies arit mi jà: si nu si næ
ta chi kar di jà die nos, nak ties me tu, ne pa kan ka mà pul so va -
ria bi lu mà, 993 (0,6 %) po li mor fi nes skil ve li nes eks tra sis -
to les, tarp jø 13 kup le tø, 2 tri ple tus, 1 skil ve li nës ta chi kar -
di jos (pla èiø QRS) pa rok siz mà (4 pav.).

Re mian tis at lik tais ty ri mais ir þi nant pa grin di næ pa -
cien to li gà, gy dy to jo kar dio lo go diag no zuo ta Diu ðe no
rau me nø di stro fi ja ir ly din ti ant ri në di la ta ci në kar dio mio -
pa ti ja. Kar dio lo go kon sul ta ci jos ið va da: ryð kus kai rio jo
skilve lio sil pnu mas, lë ti nis ðir dies ne pa kan ka mu mas,
f. kl. IV NYHA, tri bu rio voþ tu vo II°, mit ra li nio voþ tu -
vo III° ne san da ru mas, ðir dies rit mo su tri ki mas – skil ve li -

në eks tra sis to li ja, skil ve li në ta chi kar di ja. Gy dy to jo kar -
dio lo go skir tas ðir dies ne pa kan ka mu mo gy dy mas inot ro -
pi niu b1-re cep to riø ago nis tu do bu ta mi nu, ACE in hi bi to -
riu mi ena lap ri liu, b-blo ka to riu mi kar ve di lo liu, diu re ti -
kais fu ro ze mi du ir spi ro no lak to nu, nuo la ti në de guo nies
te ra pi ja.

Ne pai sant in ten sy vaus gy dy mo, li go nio bûk lë ne ge rë -
jo, pro gre sa vo kar dio pul mo ni nio ne pa kan ka mu mo simp -
to mai, per si sta vo ðir dies arit mi ja. 13-tà gy dy mo in ten sy -
vio sios te ra pi jos sky riu je pa rà ávy ko asis to li ja, re a ni ma ci -
nës prie mo nës bu vo ne efek ty vios ir li go nis mi rë.

APTARIMAS

Li gos is to ri jos pra dþia sie kia 1851 m., kai gy dy to jas Ed -
ward Me ry on pa ren gë pra ne ði mà Ka ra lið ko jo je me di kø ir
chi rur gø drau gi jo je Lon do ne. E. Me ry on ap ra ðë li gos ðei -
mi ná po lin ká, pre dis po zi jà sirg ti vy rið ko sios ly ties as me -
nims ir anks ty và jø mir tá. 1872 m. pran cû zø neu ro lo gas
G. B. A. Du chen ne to liau ið sa miai ana li za vo li gà, ið lei do
his to lo gi ná 13 pa cien tø rau me nø biop si jos ap ra ðy mà ir
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3 pav. Li go nio ðir dies echos ko pi jos vaiz dai. Di la tuo tas KS, ryð kiai su ma þë ju si KS sis to li në funk ci ja. Skys tis pe ri kar do ert më je.

4 pav. Skil ve li në pa rok siz mi në ta chi kar di ja



bûk læ pa va di no pseu do hi per tro fi niu rau me nø pa ra ly þiu mi. 
1884 m. vo kie èiø gy dy to jas-neu ro lo gas W. Erb pa siû lë
rau me nø di stro fi jos ter mi nà, o su sir gi mà api bû di no kaip
pir mi næ rau me nø de ge ne ra ci jà [7]. Po 130 m. mes jau ga li -
me iden ti fi kuo ti Diu ðe no rau me nø di stro fi jos prie þas tis
ge ne ti niu-mo le ku li niu lyg me niu, ta èiau efek ty vus li gos
gy dy mas iki ðiol në ra at ras tas.

Diu ðe no rau me nø di stro fi jà su ke lia di stro fi no ge no,
esan èio chro mo so mos Xp21.2 lo ku se, mu ta ci jos. Di stro -
fi no ge nas yra vie nas di dþiau siø þmo gaus or ga niz me ir
ap i ma 79 eg zo nus bei dau giau nei 2,6 mi li jo no ba ziø po -
rø, t. y. be veik 1,5 % vi sos X chro mo so mos [8]. Yra þi no -
ma dau giau nei 4 000 di stro fi no ge no va ria ci jø. Re mian -
tis pas ta rø jø me tø ge ne ti niø ty ri mø duo me ni mis, daþ -
niau sios mu ta ci jos yra vie no ar ke liø eg zo nø de le ci jos
(65 % at ve jø), vie no ar ke liø eg zo nø dup li ka ci jos
(5–10 % at ve jø), tað ki nës mu ta ci jos, ma þos de le ci jos ar
in ser ci jos (25–32 %). Ðios mu ta ci jos le mia ið anks ti niø
ter mi na li niø ko do nø su si da ry mà, pa slen ka ar ba su ar do
skai ty mo rë me lá, pa þei dþia svar bius funk ci nius di stro fi -
no do me nus [9, 10]. Mu ta ci jos le mia ne funk cio na laus di -
stro fi no sin te zæ ar ba vi sið kà bal ty mo de fi ci tà. Skai ty mo
rë me lio po slin kis ar ba jo su ar dy mas yra es mi në sin dro mo 
prie þas tis. To pa ties po bû dþio mu ta ci jos (de le ci jos, in -
ser ci jos), ku rios ne su ke lia skai ty mo rë me lio po ky èiø, le -
mia ðvel nes næ rau me nø di stro fi jos for mà – Bec ke r’io
rau me nø di stro fi jà. Mû sø pa cien to at ve ju kon kre tus mu -
ta ci jos ti pas ne bu vo nu sta ty tas, ta èiau yra þi no ma, kad
Diu ðe no rau me nø di stro fi ja 70 % pa cien tø ið si vys to dël
vie no ar dvie jø eg zo nø de le ci jos „karð ta ja me tað ke“ tarp
45 ir 55 eg zo nø. Ki ta daþ na mu ta ci jø sri tis – tarp 2 ir
20 eg zo nø [11].

DRD pa vel di vie nas ið 3 600–6 000 nau ja gi miø ber niu -
kø. Li ga pra de da ma átar ti pa ste bë jus, kad vë luo ja vai ko
mo to ri nis vys ty ma sis. Ávai riø stu di jø duo me ni mis, bû din -
giau si pir mie ji simp to mai yra: bë gio ji mo, vaikð èio ji mo su -
tri ki mai, ne vik ru mas (56,6 %), spe ci fi nis at si sto ji mo nuo
þe mës bû das – kla si ki nis Go wer s’o simp to mas (16,6 %),
sun ku mai lip ti laip tais, daþ ni vir ti mai, kliu vi në ji mai
(13,3 %), blauz dos rau me nø pseu do hi per tro fi ja – 60 % [1,
8]. Dau gu ma ser gan èiø jø DRD nu sto ja vaikð èio ti apie
8–14 gy ve ni mo me tus [12, 13]. Mû sø ap ra ðy tas pa cien tas
ta po ne ága lus 9 m. am þiaus. Li te ra tû ros duo me ni mis, maþ -
daug tuo pa èiu me tu pa si reið kia griau èiø, kvë pa vi mo sis te -
mos ir ðir dies kom pli ka ci jos. Dvi stu di jos skel bia reikð -
min gus duo me nis apie ikik li ni ki ná ir kli ni ki ná DRD kar -
dio mio pa ti jos pa si reið ki mà. 2009 m. at lik to van Boc kel,
J. S. Lind su ko le go mis ty ri mo duo me ni mis, ikik li ni ki nis
ðir dies pa þei di mas pa si reið kia 25 % ber niu kø iki 6 m. am -
þiaus ir 60 % ber niu kø 6–10 m. am þiaus. Vy res nia me am -
þiu je ikik li ni ki niai simp to mai ran da mi re èiau [4, 5]. Kal -
bant apie kli ni ki ná kar dio mio pa ti jos pa si reið ki mà, vie na
di dþiau siø tæs ti niø stu di jø, ið ty ru si 328 tre jø– vie nuo li kos
me tø am þiaus DRD ser gan èius pa cien tus, skel bia, kad kli -
ni ki niai kar dio mio pa ti jos po þy miai ne bu vo ras ti jau nes -
niems nei 10 m. pa cien tams, ta èiau ávar din ti net 30 % pa -
cien tø 10–14 m. am þiaus, 53 % – 14–18 m. ir 98 % pa cien -
tø, ku riems dau giau kaip 18 m. [14, 15].

Kli ni ka ir pa to ge ne zë

Ið ðû kis lai ku nu sta ty ti ðir dies pa þei di mà ky la dël su ma þë -
ju sio pa cien tø fi zi nio ak ty vu mo [3, 8]. Taip pat li gos pra -
dþio je or ga niz me vei kia tam tik ri kom pen sa ci niai me cha -
niz mai, pvz., sim pa ti nës ner vø sis te mos ak ty vi ni mas, ka -
tio ni niø ami no rûgð èiø trans por te riø (CAT) ak ty vu mo, le -
mian èio pa gau së ju sià an ti iðe mi nës va zo di la ta ci nës me -
dþia gos NO sin te zæ, pa di dë ji mas [7, 16]. Dël ðiø prie þas èiø 
to kie kli ni ki niai ðir dies pa þei di mo simp to mai kaip dis pnë -
ja, pla ki mai daþ nai ne pa si reið kia iki kar dio mio pa ti ja tam -
pa sun kia ir to li pa þen gu sia, kas nu ti ko ir mû sø pateiktu pa -
cien to at ve ju. Dau gu ma at lik tø stu di jø su tin ka, kad, sie -
kiant lai ku pa ste bë ti DRD su kel tà ðir dies li gà, bû ti na pas
gy dy to jà kar dio lo gà lan ky tis ir at lik ti EKG bei echo kar -
diog ra fi jos ty ri mus kas dve jus me tus iki 10 m. am þiaus ir
kas met po de ðim ties me tø su kak ties. To kiø lai ko in ter va lø
pa kan ka kai rio jo skil ve lio dy dþio, ið me ti mo frak ci jos po -
ky èiams pa ste bë ti [4, 17]. Kaip jau mi në ta, mû sø ap ra ðy tas
pa cien tas pir mà kar tà á gy dy to jà kar dio lo gà krei pë si pa vë -
luo tai, bû da mas 13 m. am þiaus, jau esant ðir dies ne pa kan -
ka mu mo simp to mams, ku rie ne bu vo gy dy ti.

Di la ta ci në kar dio mio pa ti ja yra ti pi në kli ni ki në DRD
kar dio mio pa ti jos ið raið ka [2]. Ðir dies rau me ny je në ra ka -
mie ni niø, pa ly do vi niø, làs te liø, ku rios pa keis tø pa þeis tus
kar dio mio ci tus. Jie þûs ta ir yra pa kei èia mi fib ro zi niu au di -
niu anks èiau, nei tai nu tin ka griau èiø sker sa ruo þio rau -
mens làs te lë se [3]. Svar bu, kad fib ro zi nio au di nio for ma -
vi mui si daug áta kos tu ri an gio ten zi nas ir al dos te ro nas, to -
dël ðiø hor mo nø kon cen tra ci jos val dy mas yra reikð min gas
gy dant li gà [18]. Làs te liø, ku rios yra pa þeis tos di stro fi no
trû ku mo, nuo su si trau ki mo pri klau so mi jo nø ka na lai tai -
syk lin gai ne at si da ro per skil ve liø pri si pil dy mà, to dël á làs -
te læ pa pil do mai pa ten ka kal cio jo nø. Ðir dþiai re gu lia riai
su si trau kiant, làs te liø ci top laz mo je at si ran da mik ro átrû ki -
mø. Pro juos á làs te læ plûs ta dar dau giau kal cio jo nø, di dë ja
jø kon cen tra ci ja sar kop laz mo je, dël ko ak ty vi na mos spe ci -
fi nës pro te a zës – kal pai nai, ar dan tys tro po ni nà I ir ki tus
sar kop laz mos bal ty mus, nuo ku riø pri klau so tai syk lin gas
kar dio mio ci to su si trau ki mas. Kal pai nai taip pat ar do ir
plaz mi nës memb ra nos bal ty mus, su kel da mi dar dau giau
átrû ki mø. Toks ydin gas ra tas su ke lia pa sto vø kal cio per vir -
ðá làs te lë je ir le mia kar dio mio ci to þû tá [3]. Nor mo je ne di -
de lis eks tra làs te li nio kal cio kie kis pa ten ka á kar dio mio ci to
vi dø ir ska ti na in tra làs te li nio kal cio ið sky ri mà ið sar kop laz -
mi nio tin klo á sar kop laz mà, tai le mia ðir dies su si trau ki mus. 
Kaip jau mi në ta, dël memb ra nos átrû ki mø dau giau kal cio
pa ten ka á làs te lës vi dø, pro vo kuo ja ma per tek li në vi du làs -
te li nio kal cio sek re ci ja, kas su ke lia ðir dies arit mi jas [19].

Diag nos ti ka

Kar dio mio pa ti jai, ser gant Diu ðe no rau me nø di stro fi ja, bû -
din ga kai rio jo skil ve lio di la ta ci ja, pro gre suo jan tis kai rio jo
skil ve lio funk ci jos ne pa kan ka mu mas, spe ci fi niai EKG ra -
di niai, arit mi jos. Ti pi në mû sø ap ra ðo mo pa cien to pa to lo gi -
në EKG su ið reikð tais mio kar do ið emi jos, hi pok si jos, KS
hi per tro fi jos po þy miais, ko re liuo ja su 2010–2014 m. stu -
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di jø duo me ni mis [3, 6]. Bû din giau si DRD pro gre suo jan -
èios kar dio mio pa ti jos EKG po ky èiai: gi li Q ban ga apa ti në -
se-ðo ni në se de ri va ci jo se (I, aVL, V5–V6 ar ba II, III, aVF,
V5–V6), aukð tas R dan te lis (> 4 mm) V1 de ri va ci jo je,
R/S san ty kis di des nis uþ 1 V1, V2 de ri va ci jo se, si nu si në
ta chi kar di ja, dekst rog ra ma, pil na de ði nio sios Hi so pluoð to
ko jy tës blo ka da, de ði nio jo skil ve lio hi per tro fi ja, trum pas
PQ in ter va las bû din gas 50 % pa cien tø [3, 6], in ver tuo tas,
ran ty tas T dan te lis, ST seg men to dep re si ja de ri va ci jo se, at -
spin din èio se apa ti næ ir ðo ni næ sie ne læ [7, 20].

Mio kar do fib ro zë ir di la ta ci ja, ser gant DRD, daþ niau -
siai pra si de da kai rio jo skil ve lio sie ne lë je uþ mit ra li nio
voþ tu vo uþ pa ka li nës bu rës [5, 21]. Pa þei di mas plin ta ðir -
dies vir ðû nës, tarps kil ve li nës per tva ros link, ap im da mas
vi sà kai rá já skil ve lá ir de ði nio jo skil ve lio tarps kil ve li næ da lá. 
Dau ge lis stu di jø, at lie kant ir ver ti nant ðir dies echos ko pi -
nius pa ra met rus ser gan tiems DRD, áro do ryð kø, grei tai
pro gre suo jan tá kai rio jo skil ve lio di dë ji mà, sis to li nës funk -
ci jos blo gë ji mà, uþ pa ka li nës, ðo ni nës sie ne lës struk tû ros,
ju de sio, po ky èius, mit ra li nio voþ tu vo ne san da ru mà, dias -
to li nës funk ci jos su tri ki mà dar iki at si ran dant sis to li nës
funk ci jos ne pa kan ka mu mui [3, 22, 23]. Vi si mi në ti po ky -
èiai bu vo ste bë ti ir mû sø pa cien to ðir dies echos ko pi jos ty -
ri me. Svar bu þi no ti, kad pa þen gu sios DRD kar dio mio pa ti -
jos at ve ju pa þei dþia mos ir de ði nio sios ðir dies ert mës, net
21–37 % pa cien tø bû na de ði nio jo skil ve lio hi per tro fi ja,
vys to si plau ti në hi per ten zi ja [24].

At lie kant 24 va lan dø EKG (Hol te rio mo ni to ra vi mo)
ty ri mà, ran da ma si nu si në ta chi kar di ja ra my bë je, su tri kæs
ðir dies cir ka di nis rit mas, ku rá le mia sim pa ti nës ner vø sis te -
mos pa di din tas ak ty vu mas [25].

Shah ir Jef fe ries 2010 m. stu di jos, ku rio je da ly va vo
150 DRD ser gan èiø jø, duo me ni mis, EKG po ky èiai nu sta -
ty ti dar iki ið si vys tant KS funk ci jos su tri ki mui, o skil ve li -
nës ta chi kar di jos ra di mas 24 va lan dø EKG bu vo tie sio giai
su si jæs su blo ga li gos ið ei ti mi [26].

Vaiz di ni mo ty ri mai yra pla èiai nau do ja mi Diu ðe no
mio pa ti jai pa tiks lin ti ir li gos sun ku mui áver tin ti. Krû ti nës
rent ge no ty ri mas pa ro do kar dio me ga li jà, skys tá vie no je ir
abi pus pleu ros ert më se, in fil tra ci jà plau èiuo se. Nau jos
kar tos diag nos ti niai kar dio vas ku li nës sis te mos ty ri mai:
krû ti nës làs tos kom piu te ri në to mog ra fi ja (KT), ðir dies
mag ne ti nis bran duo liø re zo nan si nis ty ri mas (MRT), mag -
ne ti nio re zo nan so an giog ra fi ja, at lie kant ðir dies ert miø
funk ci niø ro dik liø, mor fo met ri jos skai èia vi mus, tai kant
vë ly vo jo kon tras ta vi mo ga do li niu me to di kà, vis pla èiau
nau do ja mi prak ti ko je. Ðie ty ri mai lei dþia nu sta ty ti kar dio -
mio ci tø fib ro zës laips ná, uþ pa ka li nës epi kar do da lies ið plo -
në ji mà, dis ki ne zës ir aki ne zës sri tis. Ávai rios stu di jos, at lie -
kant ðir dies MRT, tai kant vë ly vo ga do li nio kau pi mo me to -
di kà, áro dë bû din gà, anks ty và kon tras to kau pi mà spe ci fi -
në se ðir dies vie to se – pa ma ti në je, apa ti në je-ðo ni në je kai -
rio jo skil ve lio lais vo jo je sie ne lë je, su be pi kar di në je zo no -
je. La biau pa þen gu siai kar dio mio pa ti jai bû din gas kau pi -
mas dar ir prie ki në je-ðo ni në je sri ty se [14]. Ádo mu tai, kad
ðir dies MRT ty ri mas lei dþia diag no zuo ti sub kli ni ki ná ðir -
dies pa þei di mà ne tik ser gan tie siems DRD kar dio mio pa ti -
ja, bet ir mo ti noms, ge no ne ðio to joms [27]. Mû sø ap ra ðo -

mam pa cien tui ðie vaiz di niai ty ri mai ne bu vo at lik ti dël kri -
ti nës li go nio bûk lës.

Bio mar ke riø ty ri mai. DMD diag no zë áta ria ma, esant
jau mi në tiems kli ni ki niams po þy miams ir pa di dë ju siems
pa grin di niams bio che mi niams þy me nims. Nu sta to mas
ryð kus kre a tin ki na zës (KK) ir tran sa mi na ziø (ala ni ni nës,
as pa ra gi ni nës), ku rias ga mi na ðir dies, rau me nø ir ke pe nø
làs te lës, kon cen tra ci jos pa di dë ji mas krau jo se ru me [18].

Bio che mi niø ðir dies pa þei di mo þy me nø ty ri mai pas ta -
rai siais me tais yra vie ni svar biau siø DMD kar dio mio pa ti -
jos diag nos ti kai. Ðir dis – neu ro en dok ri ni nis or ga nas. BNP
ir ANP yra nat riu re ti niø pep ti dø ðei mos na riai, ap sau gan -
tys ðir dies rau me ná nuo pa di dë ju sio me cha ni nio krû vio ir
elek tro li tø dis ba lan so. BNP sin te zuo ja mas ir ið ski ria mas á
krau jà kaip at sa kas á tû rio per tek liø ar ba bû se nas, sà ly go -
jan èias skil ve liø ið si tem pi mà, kad bû tø kon tro liuo ja ma
skys èiø ir elek tro li tø ho me os ta zë, vyks tant sà vei kai su re -
ni no-an gio ten zi no-al dos te ro no sis te ma (RA AS) [28].
BNP yra RA AS an ta go nis tas. BNP kie kis plaz mo je su tei -
kia kli nið kai nau din gos in for ma ci jos apie KS dis funk ci jos
ir ðir dies ne pa kan ka mu mo (ÐN) diag nos ti kà bei gy dy mà ir
pa pil do ki tø diag nos ti niø pro ce dû rø duo me nis. BNP kie ká
ga li ma nau do ti áver ti nant ÐN sun ku mà, nes yra áro dy ta ko -
re lia ci ja su NY HA kla si fi ka ci ja. Nat riu re ti niø pep ti dø gru -
pë je prog nos tið kai ver tin giau siu lai ko mas pro-BNP ski li -
mo pro duk tas pro-BNP-NT ro dik lis [29].

Dau ge lio au to riø duo me ni mis, BNP ty ri mas yra nau -
din gas, esant pa þen gu siai kar dio mio pa ti jai su ryð kiai su -
ma þë ju sia ið me ti mo frak ci ja (< 15 %), ta èiau ma þiau ver -
tin gas ro dik lis anks ty vai skil ve lio dis funk ci jai nu sta ty ti
[30, 31]. Mû sø ap ra ðo mo pa cien to at ve ju ryð kus BNP kon -
cen tra ci jos pa di dë ji mas pa tvir ti no sun kø ÐN laips ná ir blo -
gà prog no zæ.

Ki tas prog nos tið kai svar bus bio mar ke ris – kre a tin ki na -
zë (KK). Pa di dë jæs sker sa ruo þiø rau me nø ir kar dio mio ci to
làs te lës memb ra nos pra lai du mas ir bal ty mø iri mas le mia
vi du làs te li niø mio fib ri li niø bal ty mø, t. y. kre a tin ki na zës
(KK), ið ëji mà ið làs te lës. Li gos pra dþio je, esant dau gi niam
rau me nø pa þei di mui, KK kon cen tra ci ja krau jo se ru me
200–300 kar tø vir ði ja nor mà, tuo tar pu pro gre suo jant li gai
ar li gos ið ei èiø sta di jo je fer men to kie kis su ma þë ja dël rau -
me nø ma sës ny ki mo ir rau me nø au di nio per au gi mo rie ba -
li niu ar fib ro zi niu au di niu [32]. Dau giau sia kre a tin ki na zës
ran da ma sker sa ruo þiuo se griau èiø ir ðir dies rau me ny se bei
sme ge ny se. Kiek vie na me or ga ne ran da mas skir tin gas
KK izo fer men tø san ty kis, to dël, ra dus ben dros KK kon -
cen tra ci jos pa di dë ji mà, pa pil do mà in for ma ci jà su tei kia
skir tin gø KK izo fer men tø frak ci jø pa di dë ji mas krau jo se -
ru me. Diu ðe no kar dio mio dist ro fi jos at ve ju stip riai di dë ja
ben dros KK kon cen tra ci ja se ru me KK-MM (griau èiø rau -
me nø izo fer men to) ir KK-MB (ðir dies izo fer men to) sà -
skai ta. KK yra ver tin gas diag nos ti nis ro dik lis, kai në ra þi -
no ma pa cien to ðei mos anam ne zë. Be to, anks ti nu sta èius
pa di dë ju sià KK kon cen tra ci jà, ga li ma grei èiau diag no zuo -
ti li gà ir pra dë ti gy dy mà [33].

DMD kar dio mio pa ti jos diag nos ti ko je svar bus yra ðir -
dies tro po ni nø ty ri mas. 2012 m. ty ri mo, ku ria me da ly va vo
pen kias de ðimt 6–12 m. am þiaus DRD ser gan èiø ber niu kø,
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duo me ni mis, aukð ta tro po ni no T (cTnT ) kon cen tra ci ja se -
ru me bu vo ras ta 29 ið 50 pa cien tø ir sta tis tið kai reikð min gai 
ko re lia vo su KSIF, kai ji bu vo < 55 %. Ty ri mo ið va do se pa -
þy më ta, kad cTnT ðir dies þy muo sta tis tið kai reikð min gai
su si jæs ir su pro-BNP-NT kon cen tra ci ja ir pa de da áver tin ti
kar dio mio pa ti jos laips ná mul ti di men sið kai bei ap si spræs ti
dël gy dy mo stra te gi jos [29]. Ðir dies tro pi ni nas T pa de da
diag no zuo ti mio kar do pa þei di mà la bai anks ty vo se sta di jo -
se, ne pri klau so mai nuo griau èiø rau me nø de ge ne ra ci jos
laips nio [34].

Pas ta rai siais me tais skel bia mi stu di jø duo me nys, áro -
dan tys ci to ki nø ir au gi mo fak to riø, kaip spe ci fi niø þy me nø 
reikð mæ rau me nø de ge ne ra ci jos ir re ge ne ra ci jos pro ce suo -
se. Nu sta ty ta, kad DRD pa cien tø krau jo se ru me pa di dë ja
TNF-a (tu mo ro ne kro zës fak to rius) ir FGF-b (ba zi nis fib -
rob las tø au gi mo fak to rius) kon cen tra ci ja, o VEGF (krau ja -
gys liø en do te lio au gi mo fak to rius) kon cen tra ci ja su ma þë -
ja, ly gi nant su kon tro li ne gru pe [35]. Nau jau si ty ri mai taip
pat at sklei dþia mo le ku li niø bio mar ke riø svar bà, ver ti nant
DRD li gos sun ku mo laips ná: apop to zës mar ke riø
(Fas/FasL ir Bcl-2) ir jau mi në tø re ge ne ra ci jos þy me nø
(TNF-a, FGF-b, VEGF) kon cen tra ci jos mo ni to ra vi mas
krau jo se ru me ga li pa dëti áver tin ti li gos pro gre sa vi mà [32].

Stu di jos, ly gi nu sios di stro fi niø pro ce sø pa kenk tø làs te -
liø ge nø eks pre si jà su svei kø, ne mo di fi kuo tø làs te liø ge nø
eks pre si ja, at sklei dþia pa ki tu sià eks pre si jà 44 ge nuo se ið
21 920. Ið jø 18 yra at sa kin gi uþ kal cio ho me os ta zës pa lai -
ky mà, ki ti ko duo ja bal ty mus, le mian èius rau me nø re ge ne -
ra ci jos ir di fe ren cia ci jos pro ce sus, làs te lës ci tos ke le to ir
uþ làs te li niø struk tû rø for ma vi mà si. Nau ji mo le ku li nës ge -
ne ti kos ty ri mai at sklei dþia duo me nis apie SPP1/LTBP4
(þmo gaus os te o pon ti no bal ty mo/la ten ti nio trans for muo -
jan èio jo au gi mo fak to riaus b su riðan èio jo bal ty mo) ge no -
ti pø ir li gos sun ku mo, in va li di za ci jos bei at sa ko á gy dy mà
ste roi dais ry ðá [36]. Pas ta rai siais me tais daug dë me sio ski -
ria ma mik ro-RNR, ku ri yra daug þa dan tis DRD li gos mo -
le ku li nis bio mar ke ris. Mik ro-RNR yra ma þi, ne ko duo jan -
tys in for ma ci jos RNR frag men tai, ku rie svar bûs re gu liuo -
jant ge nø eks pre si jà. Yra þi no ma su tri ku si DRD pa cien tø
mik ro-RNR re gu lia ci ja. Pa ste bë ta pa di dë ju si rau me nims
spe ci fi nës mik ro-RNR (miR-1, miR-133, miR-206) kon -
cen tra ci ja DRD pa cien tø krau jo se ru me, kas sie ja ma su ðiø
frag men tø ið ëji mu ið pa þeis tø mio ci tø [37]. Net gi yra siû ly -
mø miRNR se ru mo ty ri mà nau do ti vie toj kre a tin ki na zës
kon cen tra ci jos nu sta ty mo, kas leis tø tiks liau ver tin ti li gos
pro gre sa vi mà ir sun ku mà [38].

Gy dy mas

Gy dy mo, ku ris su stab dy tø DRD pro gre sa vi mà, në ra. Gy -
dy mo tiks las – simp to mi nis li gos gy dy mas skir tin go se li -
gos ei gos sta di jo se, nuo sek li gy dy to jø spe cia lis tø – neu ro -
lo go, kar dio lo go, ki ne zio te ra peu to, or to pe do, pul mo no lo -
go prie þiû ra. Gliu ko kor ti koi dai kol kas yra vie nin te liai
DRD gy dy ti var to ja mi vais tai, ku rie su lë ti na rau me nø de -
ge ne ra ci jà, su ma þi na sko lio zës ri zi kà ir ge ri na plau èiø
funk ci jà. Kal bant apie gy dy mà ste roi dais DRD kar dio mio -
pa ti jos at ve ju, li te ra tû ros duo me nys yra ne vie na reikð miai.

Pa vie niai eks pe ri men ti niai ty ri mai pa ro dë, kad ste roi dai
ga li su kel ti mio kar do fib ro zæ ir pa grei tin ti kai rio jo skil ve -
lio di la ta ci jà [39]. Vis tik dau giau duo me nø by lo ja apie gy -
dy mo ste roi dais nau dà, ap sau gant nuo ðir dies ne pa kan ka -
mu mo pro gre sa vi mo [6, 18]. Ápras tai gliu ko kor ti koi dø te -
ra pi ja ski ria ma apie 5–6 gy ve ni mo me tus. Ta èiau rei kia
pa þy më ti, kad gy dy mo pra dþia yra in di vi du a li, pri klau so
nuo pa cien to funk ci nës bûk lës, am þiaus ir ri zi kos veiks niø
[3, 18]. Ðiuo me tu Eu ro po je pla èiai var to ja mas pred ni zo lo -
nas ar jo de ri va tas de fla za kor tas, ku rio do zæ, gy dy mo truk -
mæ pa ren ka li go ná pri þiû rin tis gy dy to jas neu ro lo gas.

Ne pai sant ða lu ti niø hor mo nø te ra pi jos reið ki niø (imu -
no sup re si jos, ant inks èiø funk ci jos slo pi ni mo, nu tu ki mo,
vë luo jan èio ly ti nio bren di mo, hi per ten zi jos, kau lø de mi -
ne ra li za ci jos, miog lo bi nu ri jos, el ge sio su tri ki mø), gy dy -
mo gliu ko kor ti koi dais ne re ko men duo ja ma nu trauk ti iki
tol, kol ne bu vo ið ban dy ti vi si al ter na ty vaus var to ji mo re þi -
mo bû dai [18].

Kar dio mio pa ti ja DRD pa cien tams gy do ma an gio ten zi -
nà kon ver tuo jan èio en zi mo (ACE) in hi bi to riais, b-ad re -
ner gi niais blo ka to riais [3]. 2012 m. pa skelb ta ne kon tro -
liuo ta ret ros pek ty vi në stu di ja áro dë, kad echo kar diog ra fi -
niai DRD kar dio mio pa ti jos pa ra met rai (KS ið me ti mo frak -
ci ja, frak ci jos lai ko su trum pë ji mas, sfe rið ku mo in dek sas),
pa ge rë ja pra ëjus tre jiems me tams nuo ACE in hi bi to riø pa -
sky ri mo be ar kar tu su b-blo ka to riais [40]. Daþ niau sias
b-blo ka to rius, ski ria mas mo no te ra pi ja ar de ri ny je su ACE
in hi bi to riu mi, yra kar ve di lo lis. Net ir ski riant kar ve di lo lá
mo no te ra pi jo je, áro dy tas tei gia mas vais to po vei kis, ser -
gan èiø jø DRD ið gy ve na mu mui, ðir dies su si trau ki mo daþ -
nio ir arit mi jø kon tro lei [41]. 2005 m. at lik ta dvi gu bai ak la
mul ti cen tri në stu di ja ty rë 9,5–13 m. am þiaus DRD ser gan -
èius pa cien tus, ku riø KS funk ci ja bu vo nor ma li. Ti ria mie ji
tre jus me tus var to jo ACE in hi bi to riø pe rin dop ri lá ar ba pla -
ce bà. Po tre jø me tø vi si ti ria mie ji dar dve jus me tus var to jo
pe rin dop ri lá. Nu sta ty ta, kad var to ju siø pe rin dop ri lá vi sus
pen ke rius me tus KS ið me ti mo frak ci ja bu vo ge res në nei
var to ju siø já tik dve jus me tus [42]. Ði stu di ja áro dë ne tik
ACE in hi bi to riø, bet ir anks ty vo me di ka men ti nio gy dy mo
nau dà. Daþ niau si vai kams ski ria mi ACE in hi bi to riai yra:
pe rin dop ri lis, ena lap ri lis, li zi nop ri lis. Ser gan tiems DRD
kar dio mio pa ti ja taip pat ski ria mi an gio ten zi no re cep to riø
blo ka to riai (pvz., lo sar ta nas), al dos te ro no an ta go nis tai
(pvz., spi ro no lak to nas), nes ðiø hor mo nø hi per pro duk ci ja
le mia fib ro zi nio au di nio for ma vi mà si ðir dies sie ne lë je
[43]. Þi nant, kad kal cio jo nø pa di din tas pa te ki mas á kar -
dio mio ci tus yra vie nas svar biau siø Diu ðe no kar dio mio pa -
ti jos pa to ge ne zës me cha niz mø, le mianèiø ðir dies fib ro zæ,
kal cio ka na lø blo ka to riai (dil tia ze mas, flu na ri zi nas ir ni fe -
di pi nas) ga lë tø bû ti pa nau do ti ðir dies funk ci jai pa ge rin ti.
Ta èiau kol kas jø tei gia mas po vei kis áro dy tas tik eks pe ri -
men ti niuo se mo de liuo se su mdx pe lë mis ir ðie vais tai,
esant DRD kar dio mio pa ti jai, në ra ski ria mi [44, 45].

Diu ðe no kar dio mio pa ti jai gy dy ti taip pat nau do ja mas
ko fer men to Q10 sin te ti nis ana lo gas ide be no nas. Tai pre pa -
ra tas, tu rin tis stip rias an ti ok si da ci nes sa vy bes ir ap sau gan -
tis mi to chon dri jas nuo pa þei di mo. Eks pe ri men tais su mdx
pe lë mis áro dy tas tei gia mas il ga lai kio gy dy mo ide be no nu
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po vei kis ðir dies, plau èiø ir rau me nø funk ci jai [46]. Re mian -
tis ðiais duo me ni mis, 2011 ir 2013 m. at lik tos stu di jos áro dë
tei gia mà ide ba no no po vei ká DRD pa cien tø KS sis to li nei
funk ci jai ir kvë pa vi mo ro dik liams: mak si ma liam ákvë pi mo
spau di mui ir mak si ma liam ið kvë pi mo grei èiui [47, 48].

Pas ta rai siais me tais dau gë ja pub li ka ci jø apie tei gia mà
ka mie ni niø làs te liø te ra pi ná efek tà, gy dant di la ta ci næ KMP. 
Eks pe ri men tuo se su gy vû nais pa aið kë jo, kad á mio kar dà
im plan tuo ja mos ka mie ni nës làs te lës ge ba ið gy ven ti, da ly -
tis, di fe ren ci juo tis á kontr aktiliðkus kar dio mio ci tus ir in du -
kuo ti an gio ge ne zæ [49]. Na ga ya su ko le go mis at li ko izo -
liuo tø ðir dies làs te liø ana li zæ ir ið aið ki no, kad 8,1 % ka mie -
ni niø làs te liø eks pre sa vo PKH26 ir tro po ni no T ge nus, va -
di na si, jos di fe ren ci ja vo si á kar dio mio ci tus. Li te ra tû ro je
ap ra ðo muo se eks pe ri men ti niuo se mo de liuo se ir ty ri muo se
su mdx pe lë mis, gy dant di la ta ci næ KMP, tarp jø ir Diu ðe no
rau me nø di stro fi jà, nau do ja mos ke liø rû ðiø ka mie ni nës làs -
te lës: griau èiø miob las tai, kau lø èiul pø mo no nuk le a rai,
me zen chi mi nës ka mie ni nës làs te lës, emb rio ni nës ka mie ni -
nës làs te lës, in du kuo tos pliu ri po ten ti nës làs te lës, sa vo sios
ðir dies ka mie ni nës làs te lës [50]. Li te ra tû ro je pa tei kia mi
pa vie niai kli ni ki niai at ve jai, kai ste bë tas tei gia mas ka mie -
ni niø làs te liø transp lan ta ci jos efek tas DRD ser gan tiems
ber niu kams, ver ti nant po vei ká griau èiø rau me nø funk ci nei
bûk lei, di stro fi nà tu rin èiø skai du lø at si ra di mà ir ryð kø se -
ru mo kre a tin ki na zës kon cen tra ci jos su ma þë ji mà [51, 52].
Kal bant apie ka mie ni niø làs te liø pa nau do ji mà Diu ðe no
kar dio mio pa ti jos at ve ju, yra áro dy mø, gau tø at lie kant eks -
pe ri men tus su mdx pe lë mis, kad gy dy mas aortos me zan -
giob las tais ir ne sti no tu rin èio mis ðir dies ka mie ni në mis làs -
te lë mis ga li ati to lin ti ar ap sau go ti nuo KMP ið si vys ty mo
DRD at ve ju. Ta èiau yra bû ti na anks ty va ka mie ni niø làs te -
liø te ra pi jos pra dþia, þi nant, kad aortos me zan giob las tai ga -
li ne tu rë ti po vei kio ar net pa sun kin ti kar dio mio pa ti jos po -
þy mius pe lëms, esant pa þen gu siai ðir dies mio pa ti jai [53].

Net ir þi nant grei tà DRD kar dio mio pa ti jos pro gre sa vi -
mà, blo gà li gos prog no zæ, li te ra tû ro je ap ra ðo mi pa vie niai
sëk min gos ðir dies transp lan ta ci jos at ve jai ter mi na li nës sta -
di jos DRD kar dio mio pa ti jos li go niams. Po ope ra ci në ðiø li -
go niø ei ga, kli ni ki nës ið ei tys bu vo pa na ðios kaip ir ne ið emi -
nës kar dio mio pa ti jos transp lan tuo tiems li go niams [54].

Þi nant, kad DRD yra pro gre suo jan ti, le ta li li ga, ðir dies
transp lan ta ci ja yra at lie ka ma tik ið im ti niais at ve jais. Kai -
rio jo skil ve lio dar bà leng vi nan tys prie tai sai (He art Ma teII)
ga li su ma þin ti li gos kli ni ki ná pa si reið ki mà ir pa leng vin ti
ðir dies ne pa kan ka mu mo simp to mus. 2014 m. ap ra ðy ta pir -
mo ji He art Ma teII im plan ta ci ja 29 m. am þiaus DRD pa -
cien tui. Po ope ra ci jos pa ge rë jo KS ið me ti mo frak ci ja, su -
ðvel në jo ðir dies ne pa kan ka mu mo simp to mai, pa ge rë jo pa -
cien to gy ve ni mo ko ky bë [55].

Kal bë da mi apie li gos gy dy mà, tu ri me pa mi në ti ir nau -
jau sius ge nø te ra pi jos pa sie ki mus. Ge nø te ra pi jos tiks las
yra at sta ty ti rau me nø kontr aktiliðkumà, per duo dant funk -
cio na lià di stro fi no ge no ko pi jà á mio ci tø skai du las. Pa grin -
di nis ið ðû kis yra jau mi në tas di stro fi no cDNR dy dis
(427 kD), ta èiau, re mian tis Bec ke r’io rau me nø di stro fi jos
mo de liu, pa vy ko su konst ruo ti mi ni ir mik ro di stro fi nus,
ku rie ga li bû ti sëk min gai pa tal pin ti vi ru suo se-vek to riuo se

(ret ro vi ru suo se ir len ti vi ru suo se) [32]. Vek to riø te ra pi jos
ban dy mø su su au gu sio mis ir jau nik lë mis mdx pe lë mis re -
zul ta tai yra daug þa dan tys: jau nuo se gy vû nuo se trans-ge -
no eks pre si ja pa di dë jo 65 %, o rau me nys pra dë jo su si -
trauk ti stip riau [56].

Kli ni ki nis ty ri mas at lik tas ir su 6 DRD ser gan èiais pa -
cien tais. An tro se ro ti po ade no aso ci juo ti vi ru sai (AAV) su
mi ni-di stro fi no trans ge nu, ku ris su da ro 40 % ko duo jan èios 
vie nuo li kos ki lo ba ziø di stro fi no ge no se kos ir ið da lies at -
sta to rau me nø kontr aktiliðkumà, bu vo su leis ti á vie nos ran -
kos dvi gal vá þas to rau me ná. Ke tu riø pa cien tø biop si jos tir -
tos po 42 die nø, o dvie jø – po 90 die nø ir ly gin tos su ne gy -
dy to þas to rau mens biop si jo mis. Vi suo se biop si niuo se më -
gi niuo se bu vo ras tos DNR vek to riaus ko pi jos, ta èiau jos
ne ap tik tos ne gy dy ta me dvi gal via me þas to rau me ny je [57].

Ne pai sant dau ge lio no va to rið kø eks pe ri men ti niø mo -
de liø, ty ri mø su gy vû nais, pa vie niø stu di jø su DRD ser -
gan èiais pa cien tais, ge nø te ra pi ja, de ja, kol kas ið lie ka
moks li niø ty ri mø ob jek tas, o re zul ta tai yra ne vie na reikð -
miai.

IÐVADOS

1. Þi nant, kad pas ta rai siais me tais pa siek ta pa þan ga, gy -
dant griau èiø rau me nø ir plau èiø funk ci jos su tri ki mus,
ser gant Diu ðe no rau me nø di stro fi ja, pro gre suo jan ti di -
la ta ci në kar dio mio pa ti ja ta po pa grin di ne li go niø mir -
ties prie þas ti mi.

2. Ðir dies pa þei di mas pra si de da daug anks èiau iki at si ran -
dant kli ni ki niams simp to mams, to dël sa va lai kë, anks -
ty va kar dio mio pa ti jos diag nos ti ka yra svar bi li gos
prog no zei ver tin ti ir gy dy mo efek ty vu mui uþ tik rin ti.

3. Diu ðe no kar dio mio pa ti jos diag nos ti ko je tai ko mi ðiuo -
lai ki niai mo le ku li niai-ge ne ti niai, bio che mi niai, in stru -
men ti niai ty ri mai.

4. Diu ðe no kar dio mio pa ti jai tai ko mas gy dy mas ste roi -
dais, an gio ten zi nà kon ver tuo jan èio en zi mo (ACE) in -
hi bi to riais, b-ad re ner gi niais blo ka to riais, al dos te ro no
an ta go nis tais, an gio ten zi no re cep to riø blo ka to riais,
ide ba no nu.

5. Eks pe ri men ti niai ge ne ti niai mo de liai, ge nø in þi ne ri jos
me to dai, ka mie ni niø làs te liø transp lan ta ci ja yra daug
þa dan tys Diu ðe no kar dio mio pa ti jos diag nos ti kos ir gy -
dy mo me to dai, ta èiau kol kas jø re zul ta tai yra ne vie na -
reikð miai ir ið lie ka moks li niø ty ri mø ob jek tas.
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CARDIOMYOPATHY IN DU CHENNE MUS CU LAR
DYS TRO PHY – DI AG NOS TIC AND TREAT MENT
ASPECTS. CASE REPORT

Sum mary

Du chenne mus cu lar dys tro phy (DMD) is the most com mon, le -
thal, X-linked re ces sive dis or der that af fects 1 in 3600–6000 live
new born males. The dis or der is caused by mu ta tions in the
dystrophin gene, lead ing to a com plete loss or a very re duced and
de fi cient syn the sis of the dystrophin pro tein. De fi ciency of the
dystrophin dis rupts the cytoskeleton-extracellular ma trix con -
nec tion and destabilizes the sarcolemma. Di lated cardio -
myopathy is a typ i cal form of car diac le sion for DMD pa tients.
The pro gres sion of cardiomyopathy is not di rectly co her ent with
skel e tal mus cle le sion and disfunction. Clin i cal car diac in suf fi -
ciency symp toms for DMD pa tients are rarely rec og nized due to
the lack of clin i cal fea tures. Many au thors em pha size that car diac 
in volve ment for DMD pa tients starts much ear lier be fore the clin -
i cal symp toms arise, and the di ag no sis with al ready no ta ble clin i -
cal fea tures is con sid ered to be late. Be cause of ad vances in skel e -
tal and re spi ra tory mus cle care, pro gres sive cardiomyopathy is
now the lead ing cause of DMD pa tients’ death. In this ar ti cle, we
out line the cur rent ther a peu tic and di ag nos tic ap proaches, and
past and on go ing clin i cal tri als. By in tro duc ing a case re port, we
high light the ne ces sity of early di ag no sis and treat ment of Du -
chenne cardiomyopathy.

Keywords: Du chenne mus cu lar dys tro phy, di lated cardio -
myopathy, heart fail ure, dystrophin, natriuretic pep tides, creatine 
kinase, Du chenne mus cu lar dys tro phy treat ment.
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