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Zmeny myokardu u Fabryho choroby
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Fabryho choroba je vrozend lyzosomalni porucha s X-vdzanou dédi¢nosti, jejiz podstatou je snizend ¢i chybéjici aktivita enzymu
alfa-galaktosidazy A. Tento enzymaticky defekt vede k progresivni akumulaci glykosfingolipid(i a zptisobuje poskozeni mnoha
organovych systému, konkrétné se jednd o postiZzeni neurologické, kardidlni, rendlni, ale i gastrointestinalni ¢i dermatologické.
Nicméné krom typické multiorgdnové prezentace byly v posledni dobé zaznamendny i varianty onemocnéni s izolovanym po-
stizenim jednoho organu, vétsinou ledvin nebo pravé srdce. U vétsiny pacientl s FCH je pfitomno kardidlni postizeni, které se
nejcastéji prezentuje jako hypertrofie levé komory (anglicky left ventricular hypertrophy — LVH). Recentni studie prokazaly, ze
prevalence Fabryho choroby u pacient(i s nevysvétlitelnou hypertrofii levé komory se pohybuje kolem 1 %. Kardialni postizeni je
pak asociovano se signifikantnim zvysenim morbidity a mortality, respektive ¢asné smrti v disledku srde¢niho selhéni ¢i komoro-
vych arytmii. Vzhledem k dostupnosti specifické 1écby, respektive enzymatické substitu¢ni terapie (anglicky enzyme replacement
therapy - ERT), je stanoveni spravné diagndzy zésadnim krokem a muze ovlivnit dalsi osud pacienta.
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Fabry disease and its cardiac involvement

Fabry disease (FD) is an X-linked lysosomal storage disorder that results from a deficiency of a-galactosidase A activity. This en-
zymatic defect leads to the progressive accumulation of glycosphingolipids throughout the body and causes multiple systemic
problems including neurological, ocular, cutaneous, renal, and cardiac manifestations in the classic type of FD. The majority of
patients with this disease have cardiac involvement that is mainly manifested as left ventricular hypertrophy (LVH). A cardiac variant
of FD with late-onset isolated cardiac manifestation has also been recognized. Recent studies have revealed that the prevalence
of FD in patients with unexplained LVH is about 1 %. Cardiac involvement of FD is associated with significant morbidity and early
death due to heart failure or ventricular arrhythmias. As disease-specific enzyme replacement therapy has now become available
for FD, a correct diagnosis is essential.

Key words: left ventricular hypertrophy, hypertrophic cardiomyopathy, enzyme replacement therapy, Fabry disease.

Fabryho choroba (FCH) je vrozena porucha
metabolizmu, kterd je fazena do skupiny lyzoso-
malnich stfddavych chorob (anglicky lysosomal
storage disease — LSD). Gen pro alfa-galaktosi-
dazu (AGALA) se nachazi na chromozomu X, Ce-
muz odpovida X-vazana dédi¢nost této choroby.
PFiznaky jsou tudiz nejvice vyjadieny u hemizy-
gotnich muzd, u nichz je aktivita alfa-galakto-
siddzy A nulovd nebo velmi nizka. U zen, dfive
nespravné oznacovanych jen jako pfenasecky,
je aktivita enzymu v prliméru polovi¢ni, ojedi-

néle ovsem mize dosahovat i zcela normalnich

hodnot nebo se naopak blizit nule. P¥i¢inou
postizeni heterozygotnich Zen je ndhodna inak-
tivace jednoho ze dvou chromozom X, kterd
u Casti bunék ponechavaé aktivni deficitni gen
pro alfa-galaktosidazu A (tzv. lyonizace). Zeny
jsou tedy téz postizeny — a to v nemalé mife
(klinické manifestace jsou pfitomny az u 70%
z nich). Choroba je spojena se zavaznym multi-
organovym postizenim vedoucim k predcasné
smrti (1).

Oviem kromé typické multiorgdnové pre-
zentace FCH byly popsany i varianty onemoc-

néni s izolovanym postizenim jednoho orgénu,
vétsinou ledvin nebo pravé srdce (tzv. rendlni,
respektive kardidlnf varianta FCH).

Jednd se o onemocnén{ panetnické, od-
hadovana incidence onemocnéni se neustale
zvysuje, klasickd forma choroby se vyskytuje
pfiblizné v jednom pfipadé na 30-40000 Zzivé
narozenych muzskych plodd (2). Novorozenecké
screeningové programy prokdzaly vyssiinciden-
ci1:2500az1:4000 (3). Je oviem nutné po-
dotknout, Ze klinickd zavaZnost nové popsanych
mutaci neni zcela jasnd a kazdou z nich tedy

KORESPONDENCN{ ADRESA AUTORA: MUDr. Lenka Roblové, lenka.roblova@vfn.cz

Il interni klinika kardiologie a angiologie 1. LF UK a VFN

U Nemocnice 2, 128 08 Praha 2

Cit. zkr: Interv Akut Kardiol 2018; 17(3): 153157
Clanek pfijat redakci: 28. 6. 2018
Clanek piijat k publikaci: 2. 10. 2018

www.iakardiologie.cz

/ nterv Akut Kardiol 2018; 17(3); 1°

3-157 / INTERVENCNI A AKUTNI KARDIOLOGIE 153



) PREHLEDOVE CLANKY
IMENY MYOKARDU U FABRYHO CHOROBY

Obr. 1. Angiokeratomata — charakteristickd loZis-
ka na kazi u pacienta s Fabryho chorobou

Obr. 2. Magnetickd rezonance srdce: fibréza
vtypické posterolaterdini oblasti detekovdna pomoci
techniky pozdniho syceni kontrastni Idtkou (LGE)

nelze automaticky povazovat za jasny prikaz

pfitomnosti FCH. Nékteré z mutaci jsou pak be-
nignimi polymorfizmy nebo vedou k nezdvazné
pseudodeficienci. S postizenim srdce se u FCH
setkdvame velmi ¢asto, napf. evropskd multicen-
trickd studie, jez zahrnovala 13 center a vysetfila
1386 jedincl s hypertrofii LK (tloustka stény LK
nad 15 mm) udava prevalenci 0,5-19%.
Metabolicky defekt je spojen s intraceluldrni
akumulaci neutréinich glykosfingolipid, prede-
v&im globotriaosylceramidu (Gb3) (1). Tezaurace
postihuje mnoho rlznych orgdnovych systé-
mu (1). K prvnim klinickym projevim dochézi jiz
v détstvi a v dospivani, u klasicky postizeného
muze se v prvni dekddé objevuji akroparesté-
zie (presnéji neuropatické bolesti postihujici
dlané a plosky), dale bolestivé febrilni krize, hy-
pohidréza s intoleranci tepla a gastrointestinalni
potize (bolesti bficha, prdjmy). Postupné také
dochazi k vysevu angiokeratomat (obrazek 1)
s typickou distribucf v oblasti kolem pupku, bo-

kd, hyzdi, genitalu a extenzorovych stran pfed-
lokti. Oblicejové rysy byvaji mnohdy zhrubélé,
mUze byt pfitomno prosaknuti vicek. Intelekt
je normalni, socidlni Zivot a vzdélavani je viak
¢asto narusen zminénymi fyzickymi problémy.
Od druhé dekady se zacind objevovat postizen{
ledvin, klasicky nejprve proteinurie, pozdéji se
viak dostavuji zndmky rendlni nedostate¢nos-
ti, které u mnohych ve 4. a 5. decenniu vedou
k termindinimu selhdnf s nutnosti hemodialy-
zy ¢i transplantace ledvin (progndéza stépu je
normalni) (5). Neurologické postizeni se sice
manifestuje zprvu jen nepfijemnymi akropa-
restéziemi a autonomni dysfunkci, avsak poz-
déji dochdzi k vaznym komplikacim v podobé
cévnich mozkovych pfihod. Mimoto se nezfidka
setkdvame i s pfitomnosti tinitu, vertigindznimi
potizemi &i poruchami sluchu a to v€etné jeho
nahlé ztraty (1).

Kardidlni postizeni je pomérné casté a kar-
diovaskuldrni komplikace predstavuji nejcastej-
3 pficinu Umrti u nemocnych s FCH. Postizeni
srdce patii mezi relativné pozdni manifestace
choroby, vyznamné ndlezy jsou vzacné pfftom-
ny pfed 20. rokem véku, klinicky detekovatelné
srdecnf postizeni pak vétsinou viddme az ve treti
dekadé. Tezaurace v myokardu vsak probiha jiz
od détstvi a subklinické zmeény jsou pfitomny
pomérné ¢asné. Srde¢ni postizeni ma nejcasteji
fenotyp hypertrofické kardiomyopatie (podrob-
rendIni selhani, kardialnf etiologii a mozkové pri-
hody. Pfed érou dialyzacni léCby nepfesahovalo
doziti muzd 50 let (6). Zdvaznost onemocneéni
heterozygotnich Zen je riizna, oproti muzdm
je nastup potizi pozdéjsi a progrese pomalejsi.
Teprve recentni prace poukdzaly nato, Ze i u Zen
je celkova z&téZz onemocnéni zna¢na a zivotni
progndza proti obecné populaci je o 10-15 let
kratsi. Mezi pfi¢inami umrtf Zen je kardiaIni etio-
logie na prvnim misté, nebot zavazné rendlni
postizenf je u Zen daleko méné casté (6).

Diagndéza Fabryho choroby u hemizygot-
nich muz{ je pomérmé jednoduché a spociva ve
stanoveni aktivity alfa-galaktosidazy A v plazmé,
perifernich leukocytech ¢i fibroblastech. Velmi
pfinosnd je i analyza mocovych lipidd, vzhledem
k tomu, Ze ledvinné glomeruly i tubuly jsou po-
stizeny stfadanim, je toto vysetienf symbolicky
nazyvano ,chemickou biopsif ledvin”. Definitivni
prikaz diagndzy FCH ovsem poskytuje az pri-
kaz pfitomnosti specifické kauzalni mutace na
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pfislusném genu. Hladiny enzymatické aktivity
u zen mohou byt velmi variabilni, vyjimecné az
normalni, hladiny Gb3 pak zejména u kardialn{
varianty byvaji $patnym voditkem. U heterozy-
gotnich Zen je pak jedinou moznosti diagndzy
geneticky prikaz mutace ¢i bioptické vysetfen{
postizenych organt (srdce, ledviny). Vyznamnym
pokrokem v diagnostice FCH bylo zaveden( vy-
Setfent aktivity alfa-galaktosidazy A pomoci tes-
tu suché krevni kapky na filtra¢nim papite, coz je
vysetienf jednoduse proveditelné i v ambulant-
nim prostfedi a umoznuje tak plosny screening
v rizikovych skupindch nemocnych.

Prelomovou udalosti pro nemocné s FCH
bylo zavedeni enzymatické substitu¢ni tera-
pie v roce 2001, kterd umoznuje do jisté miry
metabolicky efekt korigovat, a ndsledné tak
zlepdit symptomy i prognézu nemocnych. Na
evropském trhu byly k pouZiti schvaleny dva
preparaty. Jde o rekombinantni humanni pro-
teiny, které jsou svou aminokyselinovou struk-
turou totozné. Ovsem lisf se kvalitou a stupném
glykosylace, kterd je ddna rdznym zpUtsobem
vyroby. Agalsidéza a a agalsidaza (3, oba prepa-
raty jsou podavany ve dvoutydennim intervalu
intravenozné. Nové, respektive od roku 2016, je
pro nékteré mutace (tzv. amenable mutace) s re-
zidudlIni aktivitou enzymu k dispozici i peroraini
|é¢ba molekuldrnimi chaperony (migalastat),
coz jsou latky s malou molekulovou hmotnosti,
které enzym stabilizuji a brani jeho degradaci
v mikrosomalnim systému, ¢imz zvysuji jeho
ucinnost (7). Vysledky klinickych studif jsou pfi-
znivé a naznacujf, Zze tento lék by mohl vyrazné
zvysit kvalitu |é¢by vybranych pacientl s FCH.
V klinickém vyvoji jsou také nové formy enzyma-
tické léCby, tzv. substrat-redukenf terapie (napf.
lucerastat). V neposledni fadé téZ musime zminit
i genetickou lé¢bu, jeZz ma velky potencial do
budoucna.

Kardidlni postizeni

KardidIni postizeni Ize detekovat u vice nez
50% nemocnych s FCH a mé progresivni cha-
rakter. Jedna se predevsim o vyvoj hypertrofie
levé komory (LK) do obrazu neodliditelného
od hypertrofické kardiomyopatie, s vyjimkou
obstrukce vytokového traktu, kterd je vyrazné
méné Casta (8). Patofyziologie vyvoje hypertro-
fické kardiomyopatie pfi FCH neni dosud zcela
objasnéna, ale |ze ji pokladat za obecnou reakci
srde¢niho svalu nejen na lyzosomaln{ stfada-

www.iakardiologie.cz



Obr. 3. EKG u pacienta s Fabryho chorobou; patrny zkrdceny PR interval, voltdZovd kritéria hypertrofie
levé komory, sekunddrni repolarizacni zmény s hluboce negativnimi T vinami v laterdinich svodech
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ni, ale napt. i na depozici glykogenu. V pfipadé
FCH totiz pfedstavuje depozice globotriaosyl-
ceramidu pouze 1-2 % celkové masy myokardu,
dominantni slozkou je vlastni hypertrofie sva-
lovych vldken (9). Kté pravdépodobné dochi-
zi v dUsledku pUsobeni zatim ne zcela presné
identifikovanych rlstovych faktor( pfitomnych
v plazmé jedinct s FCH. Jednim z nich se zdd byt
globotriaosylsfingozin, lysoderivét globotriaosyl
ceramidu (10). Svou roli pfi vyvoji hypertrofie
myokardu, at jiz primarnf ¢i sekundarni, jisté se-
hravé i porucha energetického metabolizmu.
Malou, nicméné funkené dilezitou, ¢ast celkové
myokardidlni masy pfedstavuje té7 intersticial-
ni fibroza. Jeji ptitomnost Ize klinicky nejlépe
detekovat pomoci pozdniho syceni kontrastnf
latkou pfi vysetfeni magnetickou rezonanci.
Zcela typickou lokalizaci pozdniho syceni kon-
trastnf latkou u FCH je midmyokardidlni oblast
bazélniho posterolaterdiniho segmentu LK (ob-
razek 2) (11). V souvislosti s tim dochéazi v tomto
regionu u pokrocilych forem myokardialniho
postizen( k zeslabovani a zhorsovani kinetiky
stény komory.

Patologické zmény mohou byt dale poten-
covany vznikem absolutni ¢i relativni ischemie,
k nizmtze dochdzet i bez pritomnosti vyznam-
nych stenotickych zmén epikardidlnich tepen.
Mechanizmus ischemie je multifaktoridini a spo-
¢ivda ve zvysené poptavce hypertrofického svalu
po kysliku, snizené denzité kapildr, zvysenych
diastolickych plInicich tlacich omezuijicich koro-
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narni perfuzi a také v dsledku okluze malych
kapildr inkluzemi Gb3 v lyzosomech endotelii.

Progresivni typ postizeni nachdzime téz
u pfevodniho systému. U mladych jedinct je vel-
mi ¢asto (cca 15 %) piitomno zkraceni PQ interva-
lu, které je podminéno urychlenim atrioventriku-
larnfho pfevodu, nikoli akcesorni spojkou, nybrz
akcelerovanym vedenim sinémi a pfes pfevodni
systém (obrazek 3). U starsich nemocnych pak
dochazi k dysfunkci sinusového uzlu, prodluzo-
vani PQ intervalu, poruse atrioventrikuladrniho
vedeni az do obrazu atrioventrikuldrnich blokad
rdzného stupné a vyvoji raménkovych blokad.
Supraventrikuldrnitachykardie, zejména fibrilace
sini, se vyskytuji u témér jedné pétiny jedincd
s FCH. Nesetrvalé komorové tachykardie Ize do-
kumentovat pomoci Holterova monitorovani
u cca 8% nemocnych, ndhla srde¢ni smrt viak
neni pro FCH typickou (12).

Na EKG dale ¢asto nachazime voltazova kri-
téria hypertrofie LK (obrazek 3), u jedincl s fib-
rotickym postizenim pak mohou byt pfitomny
i repolariza¢ni zmény.

Echokadiografické nalezy

V echokardiografickém obraze je dominant-
nim néalezem koncentricka hypertrofie ¢i remo-
delace LK (obrdzek 4), méné ¢asto viddme hyper-
trofii asymetrickou (13). Hypertrofie se rozviji ty-
picky az v dospélém véku, a sice od tieti ¢i spise
Ctvrté dekddy Zivota, na rozdil od hypertrofické
kardiomyopatie, kde k rozvoji hypertrofie do-
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chazl nejcastéji v puberté a ¢asné adolescenci.
Hypertrofie LK ma u nelécené FCH progresivni
charakter a tloustka stén, predevsim interven-
trikuldrniho septa, mUzZe pfesahovat i 20 mm.
Jednd se o skute¢nou hypertrofii kardiomyocyt(,
jez vznikd v dUsledku nitrobuné¢ného stradani
substratu v lyzosomech, s urcitym, postupné
narUstajicim spolupodilem nahrazujici fibrézy
myokardu. Oproti sarkomerické hypertrofické
kardiomyopatii je hypertrofie u FCH vétsinou
symetrickd, dynamickd obstrukce vytokového
traktu ¢ midventrikularné je relativné vzacnym
nalezem, i kdyz jeji pfitomnost diagnozu FCH
nevylucuje. Naopak jako pomérné typicky znak
hypertrofické kardiomyopatie u FCH je udavana
prominentni hypertrofie papildrnich svald, které
se vyznamneé podileji na celkové hmotnosti levé
komory (14). Systolicka funkce LK, konven¢né
hodnocena ejekeni frakci (EF), je u nemocnych
s FCH dlouho zachovana. Nicméné posléze do-
chazi k rozvoji regiondlni poruchy kinetiky LK
posterolaterdlné a postupneé téz k progredujici-
mu snizovani jeji globalni systolicka funkce; pak
se jednd o obraz tzv. end-stage kardiomyopatie
(15). U pfevédzné vétsiny pacientl s FCH je vy-
jadren razny stupen diastolické dysfunkce LK,
nicméné obvykle je pfitomna porucha relaxa-
ce ¢i pseudonormalizace pInéni, tedy mirna az
stfedné t&zkd diastolickd dysfunkce, restrikce
plnénf je relativné vzacnym jevem a nalézame
jej jen v pokrocilych stadiich FCH, kardiomyo-
patie u FCH tak nenf prototypem restriktivn{
kadiomyopatie. Jak jiz bylo feceno, s progresi
choroby dochézi k postupnému rozvoji na-
hrazujici fibrozy. V pocatecnich stadiich jsou
charakteristicky detekovana midmyokardialné
v posterolaterdinich segmentech LK, kde po-
stupné dochdzi ke ztencenf stény LK a vzniku
regionalni poruchy kinetiky, coz m@ze falesné
imitovat stav po prodélaném infarktu myokar-
du. V pokrocilych fazich pak dochdzi k extenzi
této fibrozy i do dalsich oblasti myokardu LK,
coz vede k dalsimu zhorsovani systolické funkce
komory se snizovanim jeji EF. Pfitomnost fibrézy
pak mUze byt substrdtem komorovych arytmif
(16). Tuto fibrozu posterolaterdiné Ize zachytit
i echokardiograficky jako hyperchogenni den-
Zitu uprostied stény, ale obecné je echokardio-
grafie v detekdi fibrozy myokardu nespolehliva
a zlatym standardem pro jeji zobrazenfi zdstava
magneticka rezonance (MR), resp. pozdnf syce-
ni mykardu kontrastnf ldtkou na bazi gadolinia
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Obr. 4. Echokardiografie u nemocného s Fabryho chorobou; v parasterndini projekci na dlouhou osu
levé komory je zobrazeno vyrazné ztlusténi interventrikuldrniho septa a zesileni zadni stény
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(LGE). Z terapeutického hlediska je velmi ddlezity
fakt, Ze k rozvoji fibrézy myokardu mdze docha-
zet u nékterych nemocnych s FCH jesté pred
vznikem hypertrofie (17).V souc¢asné dobé jsou
v echokardiografii k dispozici i pokrocilé techno-
logie umozrujici méfeni myokardidini tkdriové
deformace, tzv. strain (18), ktery se mdze uplatnit
jak v odhaleni subklinického funkeniho postizeni
myokardu jesté pred vyvojem hypertrofie ko-
mory, tak v detekci nahrazujici fibrézy myokardu
v posterolaterdlni sténé LK. Subklinické postizenf
LK u nemocnych s FCH Ize hodnotit pomoci
snizenych systolickych i diastolickych rychlosti
tkdnové Dopplerovské echokardiografie (an-

glicky tissue Doppler imaging — TDI). Nicméné
nadéjné prvni vysledky byly v pozdéjsich pracich
zpochybnény a otdzka vyuziti TDI v této indikaci
je nejistd. Lepsivysledky vykazuje pfimé méfeni
myokardidIni deformace — strain. Dle rdznych
praci by méfeni tzv. speckle-trackingu (strain
zalozeny na analyze 2D obrazu) mohlo rozlisit
pacienty s FCH od normalnich pacientl neza-
visle na pfitomnosti hypertrofie LK. V neddvné
dobé byla u pacient s FCH pomoci speckle-
-trackingu popsana ztrata rozdilu mezi hodno-
tou cirkuferenciédlniho strainu v apikalnich a ba-
zalnich segmentech LK. Tato ztrata bazoapikal-
niho gradientu se zda byt relativné specifickou
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znamkou FCH oproti sarkomerické hypertrofické
kardiomyopatii, vysledky vsak budou muset byt
ovéfeny v dalsich studiich. Zlatym standardem
detekce lokalizované fibrézy je pak technika po-
zdniho syceni kontrastnf ldtkou na bazi gadolinia
pfi vydetfeni MRI (obrazek 2). V posledni dobé se
téZ zacalo pouzivat MRIT1 mapovani bez pouziti
kontrastnf latky, které dokdze pomérné presné
kvantifikovat extracelularni objem, hodnota T1
relaxacniho ¢asu je u stradanf lipidd, které je pra-
vodnim znakem FCH, typicky snizend. Obdobné
jako levé komora mUze byt postizena i komora
prava, nejcastéji lze detekovat hypertrofii pravé
komory, kterd je pfitomna cca u40-70% ne-
mocnych, vétsinou s hypertrofii LK. Systolicka
funkce byvé zachovana, ale pomérné casté je
dysfunkce diastolickd, kterd je vsak vétsinou jen
v podobé lehké az stfednf poruchy komorového
plnéni (19, 20). Krom postiZzeni komor ¢asto také
nachdzime abnormality levé sing, kdy v dtsledku
poruchy plnéni hypertrofické LK dochazi logicky
postupné k dilataci levé sing, k ¢emuz mze
prispivat i ¢astéjsi vyskyt supraventrikuldrnich
arytmif. Funkce levé siné je taktéz postizena,
a sice ve vdech tfech zakladnich slozkach — rezer-
voarové, kondukenii kontraktilni. Jak bylo feceno
k stfadani glykosfingolipidl nedochazi pouze
v myokardu, ale postihuje téZ pfevodnf systém,
sténu a valvularni aparét srdce, v disledku ce-
hoz pak casto nalézdme difuznf, nekalcifika¢ni
zesileni cipl mitrdIni a aortalni chlopné, ke ste-
notizaci chlopennich Usti vétsinou nedochéazi
a regurgitacni vady jsou obvykle maximalné
stfedné vyznamné. Nicméné v pffpadé rozsah-
|é posterolaterdlni fibrézy vedouci k dysfunkci
aremodelaci LK, m@ze byt mitralni regurgitace
vyznamna. U nékterych nemocnych a spise
vzacnéji se setkdvame s obrazem vyznamného
prolapsu mitraIni chlopné. U pacient s FCH
také castéji nachdzime remodelaci a dilataci
aortélniho kofene.

Jakjiz bylo fe¢eno od roku 2001 je dostupna
kauzalnflécba FCH ndhradnim rekombinantnim
enzymem. Randomizované studie prokazaly
efekt enzym substitu¢ni terapie (ERT) na sni-
Zovani orgdnovych bunécnych depozit glyko-
sfingolipidl a to v¢etné endotelii myokardu.
Ohledné kardialniho postizenf byla opakované
popsana regrese ¢i minimalné stabilizace hy-
pertrofie LK navozené ERT (21). Oviem velmi
dulezita je skutecnost, Ze efekt ERT je zavisly na
pokrocilosti kardidlniho postizeni, obdobné jako
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u ledvin. U¢innost ERT je tedy logicky nejvyssi
v ranych fazich srde¢niho postizen, jesté pred
rozvojem nahrazujici fibrézy, z cehoz vyplyva
vyznamnost v¢asné detekce myokardialniho
postizeni u jedincl s FCH, jez umozni v¢asné
zahdjeni event. kauzaIni 1é¢by.

Zavér
Fabryho choroba (FCH) je X-vdzané gene-
tické onemocnénti, jez patfi do skupiny lyzoso-
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