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1. V8eobecna charakteristika
Prace se zabyva studiem strukturalnich a funkcnich zmén levé i pravé komory
srdeéni a karotického fetidté u Fabryho choroby s vyuZzitim  rlznych
echokardiografickych metod. Zvlastni postaveni v praci pak ma studie, ktera sledovala
proliferativni efekt plasmy pacientll s Fabryho chorobou na zvifeci kardiomyocyty a

buriky hladkého svalu cévni steny.
Formalné ma prace klasickou formu disertace se véemi zakladnimi nalezitostmi
a je navic dopInéna zasadnimi publikacemi autora in extenso. Disertace je rozdélena
standardné do zakladnich oddili: Obecného (vodu, zabyvajiciho se patogenezi,
diagnostikou a manifestaci Fabryho choroby, Cilli disertaéni prace vcetné formulace
vychozich hypotéz, Metodiky (oddé&lené& pro jednotlivé studie, které jsou soucasti prace),
Vysledkl (rovnéZ rozdélené podle jednotlivych studii), Diskuze, Zavéri a Pfehledu
literarnich odkaz(l. Po vlastni praci je$té nasleduje Seznam zkratek, Seznam tabulek,
Seznam graftl, Seznam obrazkd, Seznam autorovych publikaci a Pfilohy obsahujici

zasadni publikace autora a jeho spolupracovnikil in extenso.

2. Hodnoceni prace
Prace potvrzuje dobrou orientaci autora v dane problematice, ma piehledné

uspofadani a objemové i ¢asové rozsahly prehled literatury od jiz klasickych publikaci




Fabryho a Andersona z konce 19. stoleti aZz po prace zcela recentni. Pouzita metodika
prace je ping relevantni, vysledky jsou bezesporu zajimavé a v fadé pfipadi zcela
prioritni a maji bezprostiedni prakticky vyznam. Prace je svou tématikou velmi aktualni.
Po formalni strance nemam k praci Zadné zasadni pfipominky, problematika je
dobfe uvedena, cile prace koncizné formulovany, metodika je dobfe a srozumitelné
vysvétlena, vysledky prace jsou kvalitné tabulkové i graficky dokumentovany. Diskuze je
vécna, nepfedpojatd a zabyva se jen opravdu podstatnymi  otdzkami. Drobnym
nedostatkem (vedle ob&asnych preklepl) je neuplny seznam zkratek, kde chybi napf.

v praci pouzivana zkratka Gbj pro globotriaosylceramid.

Po vécné a obsahové strance rovnéz nemam zadnych pfipominek. Mam pouze
nasledujici dotazy:

e Hodnoceni systolické funkce levé komory pomoci ejekéni frakce (EF) je zcela
standardni, bohuzel EF zavisi i na preloadu a afterloadu, takze zejména u
nemocnych s arterialni hypertenzi nevypovida o skuteéné kontraktilité myokardu
pfilis spolehlivé. Jsou znamy i prace, které stanovovaly systolickou funkci LK u FCH i
jinou metodou, méné zavislou na afterloadu (napf. dynamikou tlakovych zmeén
b&hem preejekéni faze) ?

o Zména kinetiky evidentn& nebude v celé levé komofe u FCH rozlozena rovnomerng,
jsou znamy néjaké prace, které hodnoti zménu kinetiky stény LK regionalné ? Pokud
ano, ktera &ast je nejvice postizena ?

o Geometrie pravé komory je velmi komplikovana, stanoveni jeji systolické a
diastolické funkce je proto vzdy trochu diskutabilni. Jaka je spolehlivost metody,

kterou autor pouzil pro hodnoceni funkce PK ?

Zaver:
Disertaéni prace piné prokazuje pfedpoklady autora k samostatné tvofiivé védecké praci,

doporuéuiji proto v pfipadé uspé&sné obhajoby udéleni titulu ,PhD" za jménem.
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