& POMPE

DYCHACI PROBLEMY U POMPEHO NEMOCI

U mnoha déti i dospélych s Pompeho nemoci se
objevuji prvni dychaci obtize uz na zacatku
onemocneéni. Tyto problémy se mohou stupriovat
zaroveri s postupnym oslabovanim dychacich
svalt. Obtize se mohou vyvijet pomalu nebo
nahle v zavislosti na stadiu nebo zavaznosti
onemocnéni. Tato broZura popisuje nejcastéjsi
dychaci obtize a ukazuje, jak je lze zvladat.
Najdete zde také rady, jak mate postupovat
v pripadé nahlého dychaciho selhani, jak je
mozné obnovit funkci plic a na co byste méli
davat pozor, pokud budete nékdy potrebovat
operaci.

Otazka: Pro¢ se u osob s Pompeho nemoci objevuji dychaci potize?

Odpovéd’: Pompeho nemoc oslabuje branici. Branice je kopulovity sval, ktery oddéluje
hrudni koS od dutiny bfiSni. Zde se nachazeji Ctyfi skupiny svall, které fidi dychaci
soustavu. Jedna se o branici, mezizeberni svaly, bfiSni svaly a pfidruzené svaly. Tyto
Ctyfi skupiny svalu hraji zasadni roli pfi dychani. Ve chvili, kdy svaly slabnou, postizeny
nema silu se dostate¢né hluboko nadechnout, a proto neni schopen naplnit plice
dostateCné vzduchem a vydechovat oxid uhli€ity (CO2). To vede k hromadéni oxidu
uhli¢itého v plicich a nasledné v krvi, coZz muzZe zpUsobit nevolnost a ovlivnit celkovy
zdravotni stav. Lékarsky termin pro tento stav je respiraé€ni insuficience.

S progresi Pompeho nemoci mohou slabnout dychaci svaly, a to vede ke snizeni
plicniho objemu, vznikaji abnormality krevnich plyna, poruchy dychani béhem spanku,
poruchy dychani a potize pfi vykaslavani. Nemate-li dostatek sily vykasSlat hleny
z dychacich cest, mize se rozvinout plicni infekce a nasledné zdravotni problémy.

Pompeho nemoc muize zpUsobit progresivni ztratu plicnich funkci, zejména v pfipadé
neléGenych pacientd. V prazkumu provedeném vroce 2006R¢" bylo zjisténo, Ze
pfiblizné u 60 % pacientl, ktefi onemocni pozdni formou Pompeho nemoci, dochazi
k mirnému snizeni schopnosti hlubokého dychani a snizeni vitalni kapacity plic.
PfestoZe neexistuje né&jaky presny vzorec, podle kterého svalstvo ochabuje, byla
zjiSténa urcitda souvislost mezi ukazateli plicnich funkci a svalovou slabosti, a to
zejmeéna u dolnich koncetin.
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PostiZzeni branice, které je zavaznym nalezem u Pompeho nemoci, mize nastat velmi
brzy a prvni projevy respiracniho selhavani se mohou objevit jeSté v obdobi, kdy je
postizeny jesté stale schopen chidze. U nékterych pacientd muize byt respiraCni
insuficience dokonce prvnim pfiznakem nemoci. Oslabeni branice se muize projevit
poklesem vitalni kapacity (VC) plic pacienta, coz se projevuje hlavné v poloze vleZze na
zadech ve srovnani s polohou vsedé. Objektivni posouzeni plicni funkce u kojencl je
technicky obtizné, takze komplexni posouzeni plicnich funkci muze vyzadovat fadu
dalSich vySetfeni a hodnoceni klinickych faktor(, jako jsou hladina energie v prubéhu
dne a stupen unavy (tj. schopnost pfijimat potravu, aniz by dochazelo ke zvySeni
dychaciho usili).

Otazka: Co je respiracni nedostatec¢nost (plicni nedostateénost)?

Odpovéd’: RespiraCni nedostateCnost je stav, ve kterém plice nemohou pfijmout
dostate€né mnozstvi kysliku nebo vyloucit dostatek CO2 a uspokoijit tak potieby bunék
v téle. Tento stav se také nazyva plicni nedostateCnost. Pokud se spravné neléci, muze
vést az k selhani dychani. Respira¢ni selhani je vlastné nedostate€na vyména plynu
v dychaci soustaveé s tim, Ze hladinu kysliku v tepnach a/nebo hladinu oxidu uhli¢itého
nelze udrzovat v normalnim rozsahu. Pokud se neléci, muze vést ke smrti.

Otazka: Jaké jsou znamky a pfiznaky dychacich obtizi u osob s diagnézou
Pompeho nemoci?

Odpovéd: Respiratni nedostateCnost, coZ jsou potize s dychanim zpusobené
omezenym pratokem vzduchu v plicich, mize mit fadu znamek a pfiznakd. Mezi né
patfi:
Dopad na kazdodenni aktivity:

e Potize se soustfedénim nebo snizena pozornost

e \yrazny pokles vykonu (napfiklad Spatny vykon pfi cvi¢eni nebo potfeba vice

¢asu k pInéni ukoll v praci)
e Pocit dechové nedostatecnosti v klidu nebo po fyzické namaze Ci cviCeni
e Ztrata chuti k jidlu a snizeny pocit hladu

Problémy se spankem:
e Pocit velké unavy a ospalosti béhem dne
e Problémy s usinanim nebo pferusovany spanek
o Casté no¢ni mary

Jiné potize:
e Uzkost
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Deprese

Ranni bolest hlavy

Slabé kychani a kaslani

Zapojeni svall krku a patefe jako pomoc pfi dychani

Na vyskyt jednoho nebo vice z téchto pfiznakl nemusi hned znamenat, Ze mate
dychaci potize. Budete-li mit pocit, ze mate tyto pfiznaky Castéji béhem dne
a nasledkem toho jste unaveni a vyCerpani, nebo Ze v noci Spatné spite, méli byste
navstivit odborného Iékare.

Otazka: Jak ¢asto byste méli postupovat vysetreni dychacich funkci?

Odpoveéd: U pacientl s dychacimi potizemi by mélo byt vySetfeni dychacich funkci
provadéno pravidelné podle doporu€eni odborného lékafe. Mezi sledované pfiznaky
patfi kaSel, sipani nebo dusSnost, tolerance zatéze, uroven energie, stupen unavy
audéti schopnost pfijimat potravu. Fyzikalni vySetfeni se mulze zaméfit také
na dechovou frekvenci, jaké svaly jsou pfitom pouzivany, pfiméfenost vymény vzduchu
a kvalitu kasle pacienta.

Spirometrie (méfeni dechu) je nejCastéjsi funkéni vysSetfeni plic (PFT), pfi kterém se
méFi funkce plic, konkrétné mnozstvi (objem) a/nebo rychlost pratoku vzduchu pfi
nadechu a vydechu.

U pacientl s pozdni formou nemoci muze vySetieni funkce plic zahrnovat méfeni vitalni
kapacity (VC) plic a jednovtefinova vitalni kapacita (FEV1). Méfené maximalniho tlaku
pfi nadechu (MIP) a maximalniho vydechového tlaku (MEP) mohou pomoci pfi
hodnoceni slabosti respiraCnich svalu. Oslabena branice muze byt také hodnocena
pomoci méfeni vitalni kapacity v poloze vleze na zadech.

Spirometrii nelze pouzit u infantilni formy nemoci neni. VySetfeni plicnich funkci
u kojencl maze vyzadovat podani sedativ, které se nedoporucuje. Je-li to mozné, mize
reprodukovatelné hodnoty u kojencll poskytnout méfeni vitalni kapacity podle intenzity
place (CVC). Méfeni negativniho inspiraéniho pruatoku (NIFM), coz je parametr podobny
MIP, pfedstavuje ukazatel sily dychacich svalu pfi nadechu.

NebezpecCi vzniku respiracniho selhani u osob s diagnézou Pompeho nemoci je mozné
vyhodnotit posouzenim vyménu. Pulzni oxymetrie je neinvazivni vySetfeni, které
umozriuje sledovat okysli¢eni krve pacienta. BéZné se muze provadét také kapnografie.
Toto méfeni se provadi pomoci prstového pulzniho oxymetru.

Hemoglobin pfenasi kyslik z plic do celého téla (tj. do tkani), kde se kyslik uvolfiuje pro
3
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potfebu bunék.

Kapnografie je vySetfeni, pfi kterém se monitoruje koncentrace nebo parcialni tlak oxidu
uhli¢itého (CO2) v dychacich plynech. Toto vySetfeni se pouziva hlavné béhem
anestezie a intenzivni péce.

Otazka: Mohou slabé bfiSni svaly a branice ovliviiovat kasel?

Odpovéd: Svalova slabost mulze ovlivnit kaSel a vést kzadrzovani sekretu
a neschopnosti pacienta vykaslavat jak normalni objem plicniho sekretu, tak sekretu
souvisejiciho s akutnimi infekcemi. Tato slabost mize pfeduréovat osoby s diagnézou
Pompeho nemoci ke vzniku atelektazy (uplny nebo ¢astecny kolaps plic) a zapalu plic.

Otazka: Jaky druh lécby mize pomoci roztahnout plice a svaly hrudniku
a usnadnit tak kaslani?

Odpovéd’: Nasledujici cviky mohou pomoci pfi posileni plic a dychacich svalu
k usnadnéni kasle:

e Zadrzovani dechu: Zadrzovani dechu se provadi po hlubokém nadechu
a nasledném zadrzovani dechu po co nejdelSi dobu. Nadech by mél byt na dvé
doby, aby se do plic dostalo co nejvice vzduchu. Podparny dychaci pfistroj zvany
Ambu vak (vak je naplnén vzduchem a pfes masku, ktera se nasadi na nos
a usta, se mackanim pruzného vaku vhani vzduch do plic) pomaha pfi nadechu
osobam s nizSi vitalni kapacitou, jejichz nadech neni dostatecné hluboky.

e Mechanicka asistence pri kasli: Pri této formé asistovaného kaslani druha
osoba vdechne hluboce vzduch do plic postizené osobé a nasledné ji stiskne
bficho nebo stla¢i hrudnik. Hluboky vdech (foukani vzduchu do plic) elasticky
rozSifi plice a hrudni ko$ a pacient se tak muze Iépe nadechnout, zatimco stisk
bficha a hrudniku pomaha pfi vydechu a do mensi miry také pfi stlaCovani).
Uginnost této metody je zavisla na schopnosti pacienta udrzet zavienou
hlasivkovou $térbinu.

e Mechanicka odsavacka (pomoc pri vykaslavani): Jedna se o neinvazivni
prostiedek, ktery bezpecCné a konzistentné odstrafiuje sekret u osob, které
nedokazou sami kaslat. Mechanicka odsavacCka odstranuje sekret postupnou
aplikaci pretlaku v dychacich cestach a poté rychlym pfechodem k negativnimu
tlaku. Rychla zména tlaku vytvafi silny umeély vydech, ktery nahrazuje pfirozeny
kasSel.

Riziko infekce:
Kdyz jste nachlazeni nebo mate zanét prudusek, slaby kasel zvySuje riziko zapalu plic.
Zapal plic zpUsobuje zanét plic v disledku virové nebo bakterialni infekce a nasledné
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hromadéni tekutiny v plicich. Mezi pfiznaky této nemoci patfi horeCka, zimnice, kasSel
a dychaci potize. Plicni infekci je tfeba |&Cit razantné, aby nedoslo ke komplikacim.

V pfipadé akutniho respiracniho selhani nebo infekce dychacich cest, které se obtizné
[€Ci, muze byt nutny chirurgicky zakrok, ktery spociva v provedeni malého fezu v kuzi
a zavedeni dychaci trubice do pradusnice kzachovani plicni ventilace. Tento
chirurgicky zakrok se nazyva tracheostomie. U vétSiny lidi s Pompeho nemoci se
obtize s dychanim daji vyfeSit pomoci kombinace neinvazivnhich metod (terapie
vyuzivajici masku nebo naustek, které nevyzaduji chirurgicky zakrok). V nékterych
pfipadech je nutna tracheostomie, ale i ta maze byt doasna a po zlepSeni zdravotniho
stavu ji Ize odstranit. Je zasadné dulezité, aby osoby, u kterych se projevuji dychaci
potize, byli v péCi pneumologa nebo respiracniho terapeuta, aby se mohlo vC€as uvazit,
kdy je nutno zahajit podpurné dychani, a tak predejit nebezpecnym situacim.

Otazka: Jak ¢asto by mély byt vySetrovany dychaci funkce béhem spanku?

Odpoveéd: VSichni pacienti s Pompeho nemoci by v pfipadé vyskytu pfisluSnych
pfiznakd méli se svym oSetfujicim odbornym lékafem prodiskutovat potfebu vysSetfeni
spanku. V nékterych pfipadech to mlUzZe zahrnovat studie spanku (polysomnografie).
Alternativni vySetieni, jako jsou pulsni oxymetrie a/nebo kapnografie, nejsou dostate¢né
k posouzeni poruchy dychani ve spanku, ackoli je Ize pouzit k hodnoceni no¢ni hypoxie
nebo hypoventilace. Oxymetrie sama o sobé& neni dostateCnym zplsobem posouzeni
poruch dychani ve spanku.

Hypoxie je patologicky stav, kdy lidsky organismus jako celek (generalizovana hypoxie)
nebo jenom urcita ¢ast (tkanova hypoxie) neni spravné zasobena kyslikem.

Hypoventilace je pfilis povrchové nebo pfiliS pomalé dychani, které nespliuje
pozadavky téla. Pokud ma pacient hypoventilaci, v jeho téle se zvySuje hladina oxidu
uhlic¢itého a soucCasné je v krvi pfilis malo kysliku. Hyperventilace je stav, kdy Clovék
dycha rychleji a/nebo hloubéji, nez je obvyklé.

Otazka: Co jsou poruchy dychani ve spanku?

Odpovéd’: Poruchy dychani ve spanku se Casto projevuji u lidi s diagnézou Pompeho
nemoci a oslabenim dychacich svall. Pokles tonusu hornich cest dychacich, zejména
ve fazi spanku REM (Rapid Eye Movement), muze dale ohrozit ventilaci. Hypoventilaci,
ktera se projevuje v noci, Casto pfedchazi respiraéni selhani v pribéhu dne.

U osob s pozdni formou Pompeho nemoci se poruchy dychani ve spanku mohou
projevit uz ve chvili, kdy vitalni kapacita plic klesne jen mirné nasledkem oslabeni
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branice. Kromé toho je také sniZzena schopnost pacientd s Pompeho nemoci
kompenzovat pfipadnou obstrukéni spankovou apnoi, coz muze vést ke zhorSeni
hyperkapnie (pfili§ mnoho CO2 v krvi) a hypoxémii (pokles parcialniho tlaku kysliku
v krvi). U infantilni formy Pompeho nemoci mohou poruchy dychani ve spanku nastat
dfive, nez si pacienti vS8imnou pfiznaku.

Otazka: Jak poznam, ze mam potize se spankovou apnoi?

Odpovéd: Spankova apnoe je porucha spanku charakterizovana prestavkami
v dychani béhem spanku. Kazda epizoda trva dost dlouho na to, aby se vynechalo
jeden nebo vice dechu, a tyto pfestavky se vyskytuji opakované. Podle standardni
definice jakakoli pfihoda apnoe zahrnuje minimalné 10 vtefinovy interval mezi dechy,
bud s neurologickym nabuzenim (tfivtefinovy nebo delSi vypadek v EEG frekvenci),
poklesem hladiny kysliku v krvi (desaturace) o 3 — 4 % nebo vice, nebo s neurologickym
nabuzenim i desaturaci. Spankova apnoe se diagnostikuje ve spankové laboratofi
béhem nocniho spanku. Toto vySetfeni se také nazyva polysomnogram neboli
»Spankova studie®.

Otazka: Existuje néjaky seznam doporuceni v oblasti dychani, podle kterych by
se osoba s diagn6zou Pompeho nemoci a s dychacimi problémy mohla Fidit?

Odpovéd’: Ano, a zde je prehled téchto doporuceni:
o Kiinické vySetfeni dychani je tfeba provadét pravidelné.

e Je-li to mozné, doporucuje se provést vySetfeni dychacich funkci a vymeény plynu
pfi stanoveni diagnozy, nasledné pfi pravidelnych navstévach nebo pfi jakékoli
zméné zdravotniho stavu postizeného.

e V pfipadé klinické indikace muze byt zapotiebi RTG hrudniku.

e Mduze se pravidelné dbat o maximalni Cisténi dychacich cest od sekretu.

e VesSkeré zmény v ospalosti béhem dne a nevysvétlitelna unava nebo jakékoli
symptomy spankové apnoe, by méli pacienti prodiskutovat s odbornym Iékafem.

o P¥i jakékoli infekci plic by se méla okamzité nasadit agresivni |éCba.

Otazka: Jaky druh Iééby miize pomoci lidem s dychacimi obtizemi?

Odpovéd: Jedna z moznosti podpory dychani u osob s Pompeho nemoci je
mechanicka ventilace, pomoci které se pumpuje vzduch do plic. Pouzivani pfistroju
(znamych také jako ventilatory) mize vyrazné zlepSit kvalitu Zivota jak détem, tak
dospélym s respiracni nedostateCnosti.

) 6
ird v, worldpompe.org Srpen 2005 Kéd 004

Cedtina — Rev. erven 2022




F'E pompe

DYCHACI PROBLEMY U POMPEHO NEMOCI

ZpocCatku mize byt pouziti neinvazivniho ventilatoru nutné pouze v noci k udrzeni
normalniho dychani ve spanku. K zajisténi ustaleného pfivodu vzduchu se pouziva
pfenosny pfistroj, kdy se vzduch dostava do plic pfes masku, kterou ma postizeny
nasazenou na usta a nos. V pfipadé potieby Ize pro podporu dychani béhem dne také
pouzit naustek.

Typy ventilatoru, které se nejcastéji pouzivaji u osob s diagnézou Pompeho
nemoci:

o Ventilator BiPAP/VPAP: BiPAP (dvouuroviiovy pozitivni pfetlak v dychacich
cestach) pomaha pfi okysli¢ovani a ventilaci v pfipadech spankové apnoe nebo
ventilacni svalové unavé. Také se pouziva, aby nebylo nutné uplatiiovat
invazivnéjsi postupy, jako jsou intubace a tracheostomie. BiPAP ventilator vhani
do plic vzduch za stalého tlaku. Nasledné tlak klesa, aby umoznil vydech.

e Objemové ventilatory: Objemova ventilace dodava soubézné s kazdym
nadechem do plic stanoveny objem vzduchu a nikoli tlak. Objemové cyklicky
ventiladtor mize zasobovat plice vétSim mnozZstvim kysliku a ma vyssi tlak
vzduchu ve srovnani s maximalnim vykonem ventilatoru BiPAP.

e Ventilator CPAP: CPAP (nepfetrzity pretlak v dychacich cestach) je metoda,
ktera vytvofenim setrvalého pozitivniho tlaku v dychacich cestach brani kolapsu
béhem spanku. Tento typ ventilatoru obvykle neposkytuje osobam s oslabenymi
dychacimi svaly pozadovany druh respiracni podpory. CPAP mohou pouzivat
ve vzacnych pfipadech osoby s Pompeho nemoci pro léCbu spankové apnoe.
Obecné se vSak jeho pouziti u této nemoci nedoporucuje.

Otazka: Jak lze zvysit pohodli pfi pouziti ventilatoru BiPAP/VPAP?

Odpovéd: DoporuCuje se pouziti vyhfivaného zvlhéovace, ktery ohfiva vzduch
ve ventilatoru a poskytuje dostateCnou vlihkost zabranujici dehydrataci sliznice.

Otazka: Néktefri lidé mohou mit v noci problémy se zvihéovaéi k ventilatoru,
protoze se dychaci trubice miize napinit kondenzovanou vodou. Pro¢ se to stava?

Odpovéd’: Takto kondenzovana voda se nazyva ,rainout.” Pokud je vas pokoj chladny,
ohraty a zvlIhCeny vzduch se v nizsSi teploté ochladi. Kdyz se vzduch ochladi, snizi se
i jeho vlhkost (vodni para), a to zpusobuje kondenzaci vody. MnozZstvi vody ve vzduchu
se liSi podle teploty: teplejSi vzduch obsahuje vice vody, zatimco studeny vzduch méné.
PFi ochlazovani teplého vzduchu (napf. pfes noc) klesa jeho schopnost pfenaset vodu,
takze voda kondenzuje a tvofi kapicky.

Nékolik zplUsobu, jak Ize tento problém resSit:
e Zkuste snizit vihkost vzduchu.
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e ZvysSte teplotu v loznici, aby se vyrovnal rozdil mezi teplotou v mistnosti
a zvlhcovaCem. Zavirejte pfes noc okno.

e Schovejte trubici se vzduchem pod pfikryvkou, abyste ji udrzeli v teple.

e Zakryjte trubici hlinikovou folii nebo jinym druhem tepelné izolace, jako jsou
specialni obaly na hadice. Cilem je udrzet hadici v teple.

e \yberte si jiny model ventilatoru s vyhfivanou hadici.

Otazka: Co je vyhfivany zvlhéovac?

Odpovéd’: Vyhfivany zvih€ovac¢ ohfiva vzduch v okruhu dychaciho ventilatoru a udrzuje
dostatecnou vihkost, aby se zabranilo vysychani sliznice dychacich cest.

Otazka: Mam naplanovany chirurgicky zakrok, ktery mozna probéhne v celkové
anestezii. Jaké kroky mam podniknout, abych piredesel/piedesla dychacim
komplikacim nebo plichim zanétam?

Odpovéd’: Pokud operace vyzaduje celkovou anestézii, méli byste |ékafe predem
upozornit, Ze po chirurgickém zakroku muizete potfebovat podporu pfi dychani Ci kasli.
Ujasnéte si, co pfesné potrebujete. Néktefi lidé s Pompeho nemoci upfednostiuji
neinvazivni ventilaci (napf. ventilator BiPAP a pfistroj, ktery podporuje kaslani). Jini se
domnivaji, Zze invazivni ventilace (napf. dychaci trubice zavedena do prudusnice) je
ucinnéjSi. Rodinni pfislusnici, ktefi vam budou pomahat s rekonvalescenci, se budou
muset naucit, jak toto zafizeni pouzivat. Respiracni terapeut mize poskytnout potfebné
zaskoleni. V pfipadé, ze uz pouzivate néjaky typ ventilatoru, méli byste o tom
informovat operacni tym, aby se pfedem pfipravili na jakoukoli moznost a anestezie
probéhla hladce. Dobrou alternativou je pfinést do nemocnice vlastni ventilator, ale to
byste méli konzultovat se svym Iékafem a anesteziologem.

Otazka: Co mam frict poskytovateliim zdravotni péce o pouziti kysliku?

Odpovéd’: Zdravotnici si nemusi uvédomovat, Ze neni vhodné aplikovat kyslik lidem
s Pompeho nemoci, ktefi maji potiZze s dychanim. MuZe to byt nebezpeéné a kyslik by
se mél pouzit pouze v pfipadé dobrych odbornych znalosti a jenom pod odbornym
dohledem. Nezapomerite, Ze dychaci problémy u Pompeho nemoci jsou zplUsobeny
slabymi svaly a nikoli poSkozenim plic. Ve skute€nosti ma vétSina pacientll s Pompeho
nemoci zdravé plice. V tomto pfipadé misto toho, aby vam kyslik pomohl dychat
hloubgji, jeho nahly pfisun muze branit v pfirozeném nutkani k dychani. Roste hladina
CO2 v krvi a vznika riziko respiracniho selhani. Tomu Ize zabranit jediné€ pomoci
ventilacni terapie, ktera obnovi hluboké dychani. Chcete-li se uijistit, Zze v pfipadé
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nehody nebo jiné nenadalé udalosti o vas bude spravné postarano, noste u sebe néjaky
naramek nebo prikazku, kde budou uvedeny vSechny potfebné informace a instrukce
od specializovaného pneumologa. Kyslik Ize pouzit pouze v nemocnici, v pfipadé virozy
Ci zanétu plic s téZkym prubéhem, nebo muze poskytnout urcity komfort v pozdnich
stadiich Pompeho nemoci.

Kde se mohu dozvédét vice: viz ¢ast DalSi informace

Ref 1
Pokyny pro diagnézu a IéEbu Pompeho nemoci

ACMG Work Group on Management of Pompe Disease:, Priya S. Kishnani, MD,' Robert D. Steiner, MD (Chair),? Deeksha Bali,
PhD,' Kenneth Berger, MD,® Barry J. Byrne, MD, PhD,* Laura Case, PT, DPT," John F. Crowley, JD, MBA,® Steven Downs, MD,® R.
Rodney Howell, MD,” Richard M. Kravitz, MD,! Joanne Mackey, CPNA,' Deborah Marsden, MBBS,® Anna Maria Martins,
MD,® David S. Millington, PhD,' Marc Nicolino, MD, PhD," Gwen O'Grady, MA,' Marc C. Patterson, MD, FRACP,"" David M.
Rapoport, MD,'? Alfred Slonim, MD,'® Carolyn T. Spencer, MD,* Cynthia J. Tifft, MD, PhD'* a Michael S. Watson, PhD"®

Tato publikace je urcena k poskytnuti obecnych informaci k danému tématu. Je
distribuovana jako verejna sluzba Mezinarodni asociace pro Pompeho nemoc s tim, Ze
se tato asociace nezapojuje do poskytovani lékarskych nebo jinych odbornych sluzeb.
Medicina je véda, ktera se neustale méni. Vzhledem k lidskym chybam a zménam
v praxi nelze zarucit, Ze takto slozité materialy budou zcela pfesné. Proto je nutné ovérit
si tyto informace z dal$ich zdroju, a to zejména u Vaseho lékare.
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