& POMPE

ERNAHRUNGSMARNAHMEN

Viele Pompe-Patienten  haben
Probleme beim Essen. Die
Muskelschwache kann das Beil3en,
Kauen oder Schlucken erschweren.
Wenn Essen mit einer grof3en
Anstrengung verbunden ist,
bekommen Patienten jeden Alters
maoglicherweise nicht die notwendige
Nahrungsmenge, die ihr Korper
braucht. Aufgrund von Problemen mit
der Atmung sind manche Patienten
auch einfach zu mide zum Essen.
Viele Pompe-Patienten haben
Schwierigkeiten damit, zuzunehmen, ihr Gewicht zu halten und eine adaquate
Erndhrung zu bekommen. Durch die schwache Schluckmuskulatur besteht ein Risiko,
dass feste oder flissige Nahrung ungewollt in die Lunge gelangt. Die Muskelschwéache
kann auch die Verdauung beeintrachtigen. Eine Umstellung der Ernahrung, der
Essgewohnheiten oder eine Erndhrung Uber eine Nahrungssonde kann zur Lésung
dieser Probleme beitragen. In dieser Broschire wird der Nutzen einer
Ernahrungstherapie bei Morbus Pompe erklart.

F: Warum haben viele Pompe-Patienten Schwierigkeiten beim Essen?

A: Pompe-Patienten haben oftmals Schwierigkeiten mit dem Essen und Schlucken, und
Kleinkinder gedeihen nicht recht. Wenn sich Glykogen in den Zellen anreichert, werden
die Muskeln, die wir fur die Nahrungsaufnahme und die Verdauung benétigen, immer
schwécher. Das wirkt sich fur die Betroffenen jeweils unterschiedlich aus.

Bei Kindern mit der infantilen Verlaufsform kénnen die Probleme beim Fittern und
Schlucken durch verschiedene Faktoren beginstigt werden, wie z.B. eine Schwache
der Gesichts- oder Mundmuskulatur (faziale Hypotonie), eine vergréRerte Zunge
(Makroglossie) sowie Schwierigkeiten beim Saugen aufgrund von Problemen mit der
Zungen- und Lippenmuskulatur. Bei nicht oral erndhrten Patienten sollte die
Mundmuskulatur z.B. durch Sauglibungen trainiert werden, um eine normale
Mundmotorik zu erhalten bzw. ihre Entwicklung zu férdern. Aus Sicherheitsgriinden
sollte die Beschaffenheit der Nahrung regelméRig an den Verlauf der Erkrankung
angepasst werden. Bei manchen Patienten mit der infantilen Verlaufsform, die eine
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Enzymersatztherapie erhalten, konnte eine Verbesserung der Schluckstérungen
erreicht werden, so dass sie wieder gefuttert werden kdnnen. Wachstumsparameter wie
GroRRe, Gewicht und Kopfumfang sollten engmaschig tberwacht werden.

Bei erwachsenen Pompe-Patienten sind die Ermudung der Kiefermuskulatur sowie
Probleme beim Schlucken oder Kauen oftmals erste Anzeichen, die eine unzureichende
Nahrungsaufnahme (im Hinblick auf Kalorien, Vitamine und Mineralien) und den Abbau
von Muskelprotein zur Folge haben.

In schwereren Fallen, wie z.B. bei Kleinkindern, die zu schwach sind, um selbststandig
zu essen, alteren Patienten mit deutlichem Untergewicht oder Patienten, deren
Atemprobleme die Erndhrung beeintrachtigen, kann eine Nahrungssonde erforderlich
sein.

F: Was kann ich tun, um meine Ernahrung zu verbessern?

A: Zu grol3e, dicke oder feste Nahrungsmittel kénnen schwer zu kauen oder zu
schlucken sein, so dass die Gefahr besteht, dass sie durch Einatmen in die Lunge
gelangen (Aspiration). Sie konnen sie purieren, zerkleinern oder mit Sauce vermischen,
damit sie leichter zu essen sind. Nehmen Sie nur kleine Bissen zu sich und kauen Sie
grandlich. Essen Sie lieber mehrere kleine statt drei groRer Mahlzeiten. Achten Sie
darauf, ausreichend und nicht zu schnell zu trinken. Vielleicht hilft es auch, mit einem
Strohhalm zu trinken und nach den Mahlzeiten 1-2 Stunden in einer aufrechten Position
zu bleiben. Fir manche Patienten ist es auch schwierig, flussige Nahrungsmittel (wie
zum Beispiel Suppe, Bruhe, Wasser oder Milch) zu sich zu nehmen. Flissige
Nahrungsmittel rinnen zu schnell durch die Speiseréhre und kdnnen zum Verschlucken
fuhren. Versuchen Sie, flissige Nahrungsmittel und Getréanke mit Reismehl, Starke oder
speziellen Zuséatzen anzudicken. Ein Erndhrungsberater kann Ihnen bei der
Zusammenstellung eines ausgewogenen Ernahrungsplanes fur Sie oder Ihr Kind
helfen. Sie kénnen auch Mahlzeiten durch néhrstoffhaltige Getréanke ersetzen, die Sie
mit den notwendigen Vitaminen und Mineralstoffen versorgen. Mit speziellen Ubungen
kann die zum Essen bengétigte Muskulatur gestarkt werden.

Maoglicherweise Uberweist Ihr Arzt Sie oder Ihr Kind zu einem Sprachtherapeuten (auch
Logopade genannt). Ein Sprachtherapeut erkennt, diagnostiziert und behandelt Stimm-,
Sprach- und Schluckstérungen und kann diesen durch spezielle Behandlungsmaoglich-
keiten auch vorbeugen. Ein Sprachtherapeut kann verschiedene Arten des Essens und
Kauens vermitteln, die das Aspirationsrisiko verringern.
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F: Was ist eine Videofluoroskopie des Schluckvorgangs und sollten Pompe-
Patienten eine solche durchfiuhren lassen?

A: Eine Videofluoroskopie des Schluckvorgangs sollte bei allen Patienten mit der
Diagnose Morbus Pompe vor Behandlungsbeginn durchgefiihrt werden, da sie ein
erhohtes Risiko haben, Nahrungsmittel oder Flissigkeiten Uber die Luftréhre
einzuatmen. Eine Videofluoroskopie des Schluckvorgangs (auch als ,Modified Barium
Swallow* (MBS) bezeichnet) bietet eine objektive Bewertung der Schluckfunktion.
Zweck der Videofluoroskopie ist es, das Aspirationsrisiko bei oraler Ernahrung zu
beurteilen. Wahrend der Untersuchung befindet sich der Patient in einer seinem Alter
und seinem Entwicklungsstand entsprechenden Position bei der Nahrungsaufnahme. Er
erhalt eine Reihe von Nahrungsmitteln unterschiedlicher Konsistenz (dunnflissig,
dickflissig, Puree, weiche feste Nahrung, harte feste Nahrung), die Barium enthalten.
Bei der Untersuchung werden die einzelnen Phasen des Schluckvorgangs bewertet:

e Die Orale Phase: Der Schluckvorgang beginnt mit der oralen Phase, in der die
Nahrung im Mund mit Hilfe der Kaumuskulatur befeuchtet und gekaut wird
(Mastikation).

e Die Pharyngeale Phase: Wenn der Nahrungsbolus (ein kleiner, runder, weicher
Klumpen gekauter Nahrung) den Rachen (Pharynx) erreicht, aktivieren spezielle
Sinnesrezeptoren den Schluckreflex. Ein kritischer Teil der pharyngealen Phase
ist das reflexhafte SchlieBen des Kehlkopfes (Larynx) durch den Kehldeckel
(Epiglottis) und die Stimmbander bei gleichzeitiger Unterbrechung der Atmung.
Dieser Vorgang verhindert, dass Nahrung ,in die falsche Réhre", d.h. in die
Luftréhre (Trachea) und die Lunge gelangt. Dadurch, dass der Kehldeckel den
Kehlkopf schlie3t, wird die Lunge vor Schadigungen geschitzt, denn
Nahrungsmittel und andere Partikel kdnnen zu schweren Infektionen und einer
Reizung des Lungengewebes fiuhren. Durch Probleme mit der pharyngealen
Phase des Schluckvorgangs ausgeloste Lungeninfektionen werden als
Aspirationspneumonie bezeichnet.

e Die Osophageale Phase: Hat die Nahrung den Rachen passiert, gelangt sie in
die Speiserohre (Osophagus). Mit rhythmischen Kontraktionen transportiert
dieser Muskelschlauch die Nahrung in den Magen. Zwei wichtige
SchlieBmuskeln — oberer und unterer Osophagus-Sphinkter — sorgen unter
normalen Umstanden als physikalische Barriere daflrr, dass Nahrungsmittel oder
Speichel nicht zurtick in den Mund flie3t. Beide dsophagealen Schlieimuskeln —
erst der obere, dann der untere — 6ffnen sich reflexhaft, wenn beim Schlucken
die Nahrung in Richtung Magen flief3t.

Wenn das Aspirationsrisiko hoch ist, muss der Patient moglicherweise Uber eine
Nahrungssonde ernahrt werden.
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F: Was sind Nahrungssonden und warum benétigen manche Pompe-Patienten
Nahrungssonden?

A: Patienten, die nicht in der Lage sind, Nahrung Gber den Mund aufzunehmen, kénnen
mit Hilfe von Nahrungssonden komplett erndahrt werden. Das kann zum Beispiel bei
Patienten mit schweren Kau-, Schluck- oder Atemproblemen der Fall sein oder auch bei
Babys mit der infantilen Verlaufsform, die zu schwach sind, an Brust oder Flaschchen
zu saugen, oder Gedeihstorungen haben. Nahrungssonden helfen auch, die Aspiration
von Nahrung in die Lunge zu vermeiden, bei der die Nahrung im ,falschen Hals* landet
und in die Luftréhre gelangt — ein haufiges Problem bei Patienten mit Schluckstérungen.
Bei der Ernahrung Uber eine Nahrungssonde — auch enterale Erndhrung genannt —
gelangt Flussignahrung Uber einen dinnen Plastikschlauch direkt in den Magen. Bei
manchen Patienten empfiehlt sich eine Kombination aus oraler und enteraler
Ernahrung, damit gentigend Kalorien aufgenommen werden und die Mundsensorik sich
normal entwickelt.

Es gibt zwei Arten von Nahrungssonden:

e Bei der Nasensonde gelangt die flissige Nahrung durch Nase, Rachen und
Speiserdhre in den Magen

e Bei der Magensonde (PEG — perkutane endoskopische Gastrostomie) gelangt
die Nahrung Uber eine direkt durch die Bauchwand geflihrte Sonde in den
Magen. Die PEG-Sonde wird in einem operativen Eingriff gelegt und ist eine
sinnvolle Option fur die Menschen, die Uber einen langeren Zeitraum tber Sonde
ernahrt werden mussen.

F: Was kann ich bei Verdauungsproblemen tun?

A: Am besten sprechen Sie mit lhrem Arzt. Beschreiben Sie ihm lhre Probleme und
fragen Sie ihn, was sie dagegen tun kénnen. Eine Schwache der Muskeln, die das
Essen zum Magen beférdern, kann Sodbrennen oder auch Reflux (auch kurz GERD
genannt, vom Englischen: ,gastroesophageal reflux disease”) verursachen. Das
geschieht, wenn die Nahrung zusammen mit Magenséaure durch die Speiser6hre (ein
Muskelschlauch, durch den die Nahrung vom Rachen zum Magen gelangt) wieder
zuriickflieRt. Es kann helfen, kleinere Mahlzeiten zu essen und wahrend und nach dem
Essen eine aufrechte Position einzunehmen.

Eine Schwache der Brust- oder Bauchmuskeln kann ebenfalls dazu fihren, dass die
Darmbewegung nicht ausreicht, um die verdaute Nahrung weiterzubeférdern. Das kann
zu Verstopfung fiuhren, die wiederum eine Ursache fur Durchfall sein kann. Eine
ballaststoffreiche Erndhrung und ausreichendes Trinken kann hier Abhilfe schaffen.
Bevor Sie Medikamente fur die Verdauung, gegen Durchfall oder Darmprobleme
nehmen, sprechen Sie bitte mit Ihrem Arzt.
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F: Ich habe gehort, dass eine proteinreiche Ernahrung Pompe-Patienten helfen
kann. Was ist dariber bekannt?

A: Eine proteinreiche Ernahrung scheint einigen Kindern und Erwachsenen mit der
spaten Verlaufsform von Morbus Pompe zu helfen. Die Diat basiert auf der Theorie,
dass eine Ernahrung mit mehr Proteinen und Fett (wie Fleisch, Eier, Kdse und Butter)
und weniger Kohlenhydraten (wie Brot und Nudeln) das Voranschreiten der
Muskelschwache verlangsamt, die durch das Anreichern von Glykogen in den Zellen
entsteht. Bei einigen Patienten hat sich die Muskelkraft und Gehfahigkeit durch eine
stark proteinhaltige Ernahrung verbessert. Aber bei vielen war kein Unterschied
feststellbar.

Bei Patienten mit der spaten Verlaufsform von Morbus Pompe geht es darum,
e die Anreicherung von Glykogen so gering wie mdglich zu halten, und
e die Nutzung der Aminosauren zu erhéhen.

Es hat sich gezeigt, dass sich eine Erndhrung mit hohem Protein- und niedrigem
Kohlenhydratanteil kombiniert mit aerobem Bewegungstraining bei einigen Patienten
gunstig auswirkt. Hinter dieser Therapieform steht der Gedanke, die
Glykogenablagerung zu verringern, die Fettsdurenutzung in den Muskeln zu erhdéhen
und gleichzeitig die erhohte Aminoséurenoxidation auszugleichen, die mit Morbus
Pompe einhergeht. In einer Studie konnte eine Verbesserung des Zustands von
Patienten mit der spaten Verlaufsform von Morbus Pompe durch eine proteinreiche
Ernahrung und Alaningabe nicht nachgewiesen werden. Eine proteinreiche Erndhrung
ist mdglicherweise eine gute Erganzung zur Enzymersatztherapie, was jedoch durch
randomisierte, kontrollierte Studien noch zu belegen ist. Insgesamt ist eine im Hinblick
auf Makronahrstoffe (Protein, Fett und Kohlenhydrate) und Mikronahrstoffe (Vitamine)
ausgewogene Ernahrung wichtig fur alle Pompe-Patienten.

F: Wie kénnen Alanin und andere Nahrungszusatzstoffe Pompe-Patienten helfen?
A: Alanin ist eine Aminosaure, einer der Grundsteine der Proteine. Es gibt Studien, die
die These vertreten, dass Alanin, wenn es in geringer Dosierung tUber den Tag verteilt
zugefuhrt wird, die Energie von Kindern und Erwachsenen mit Morbus Pompe erhoht.
Auch wenn der wissenschaftliche Nachweis nicht eindeutig erbracht ist, so sind doch
die befuirwortenden Arzte der Ansicht, dass Alanin dem Muskelabbau, der durch das in
den Zellen angereicherte Glykogen entsteht, entgegenwirkt. Alanin ist in Pulverform
erhaltlich und kann der Nahrung beigemischt werden.

F: Gibt es besondere Empfehlungen zur Ernahrung von Pompe-Patienten?
A: Ja, die folgenden Empfehlungen zur Erndhrung von Pompe-Patienten kdnnen
gegeben werden:
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e Lassen Sie — vor Behandlungsbeginn und wenn es erforderlich scheint — eine
Videofluoroskopie  durchfuhren, bei der festgestellt wird, ob ein
gastroosophagealer Reflux vorliegt, so dass entsprechende Mal3hahmen
getroffen werden kdnnen (orale Ernédhrung bzw. Sondennahrung).

e Sorgen Sie bei Sauglingen und Kleinkindern, die Uber eine Sonde ernéhrt
werden, dafir, dass die Mundmuskulatur stimuliert wird.

e Beobachten Sie sorgféltig die Wachstumsparameter.

e Sorgen Sie fur eine angemessene Ernahrung mit hohem Proteingehalt, d.h. 20-
25% Protein, und ausreichend Vitaminen und Mineralien.

e Sorgen Sie fur ein angemessenes Bewegungstraining nach Beratung mit einem
Physiotherapeuten, der sich mit Morbus Pompe auskennt.

F: Was ist Osteopenie und Osteoporose und warum sollten Pompe-Patienten
daraufhin untersucht werden?

A: Osteopenie bezeichnet die Minderung der Knochenmasse, die als ernsthafter
Risikofaktor fur die Entwicklung von Osteoporose gilt. Diagnostisch wird zwischen
Osteopenie und Osteoporose durch Messung der Knochendichte unterschieden.

Osteoporose, die auch als ,Knochenschwund” bezeichnete Krankheit, ist
gekennzeichnet durch den Verlust an Knochenmasse aufgrund eines Mangels an
Kalzium, Vitamin D, Magnesium und anderen Vitaminen und Mineralien. Viele
Nahrungsmittel enthalten diese knochenbildenden Mineralien.

Bei Kindern mit infantiem Morbus Pompe kommt es haufig zu Briuchen der
Oberschenkelknochen (Femurfraktur) und/oder der Brustwirbel. Osteopenie kann schon
bei ganz jungen Pompe-Patienten im Alter von nur vier Monaten auftreten, was
wahrscheinlich auf die chronische Immobilitat und allgemeine Schwéche
zurtckzufuhren ist. Osteopenie wurde jedoch auch schon bei Pompe-Patienten mit
einer guten Erndhrung und motorischen Stéarke diagnostiziert und muss weiter erforscht
werden. Da die pathophysiologischen Mechanismen der Osteopenie/Osteoporose bei
Morbus Pompe bisher noch nicht ausreichend erforscht sind, werden sie generisch
behandelt.

Faktoren, die zu einer Osteopenie und Osteoporose beitragen kénnen, haben einen
Einfluss auf die Therapie. Die Erndhrung muss insbesondere im Hinblick auf die
Aufnahme von Kalzium und Vitamin D angemessen sein, auRerdem muss man auf die
Medikamentierung achten (z.B. langfristige Einnahme bestimmter Diuretika, die zu
vermehrter Kalziumausscheidung im Urin (Hyperkalziurie) fiuhren kénnen, langfristige
Einnahme von Steroiden). Mogliche Malinahmen bei Osteopenie und Osteoporose sind
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die Arbeit mit Gewichten in der Physiotherapie sowie Stehhilfen. Fir die Empfehlung
einer pharmakologischen Therapie wie z.B. der Gabe von Biphosphonat zur
Vorbeugung bei Morbus Pompe gibt es zurzeit noch nicht geniigend Anhaltspunkte.

Aufgrund der Anzahl der Félle von Osteopenie, Osteoporose und Knochenbriichen
(Frakturen) bei Morbus Pompe erscheint ein Osteopenie-Screening angezeigt.

Die Knochenmineraldichte gibt den Kalziumgehalt der Knochen an, von dem
ausgehend man das Risiko von Knochenbrichen einschatzen kann. Sie wird auch
verwendet, um festzustellen, ob ein Patient Osteopenie oder Osteoporose hat. Die
Messung der Knochenmineraldichte ist nicht-invasiv und schmerzfrei. Ublicherweise
erfolgt sie an Hufte, Wirbelsaule, Handgelenk, Finger, Schienbein oder Ferse. Obwohl
Osteopenie mit Hilfe von normalen Rontgengeraten diagnostiziert werden kann, wird die
Knochenmineraldichte Ublicherweise mit der Dual-Réntgen-Absorptiometrie oder DEXA
gemessen, die auch als definitiver Nachweis fur eine Osteoporose gilt. Bei diesem
Verfahren zur Messung des Kalziumgehalts der Knochen ist der Patient einer sehr viel
geringeren Strahlendosis ausgesetzt als beim standardmafigen Réntgen. Das Ergebnis
wird als , T-Wert“ angegeben.

Was bedeuten die Zahlen? Das Ergebnis der Knochenmineraldichtemessung eines
Patienten wird als ,T-Wert® angegeben, der auf dem Vergleich mit dem
Durchschnittswert eines gesunden Dreil3igjahrigen gleichen Geschlechts und gleicher
Rasse basiert. Den Unterschied zwischen dem Normalwert eines jungen Menschen und
dem Wert des Patienten bezeichnet man als Standardabweichung. T-Werte bis -1
gelten als Normalbefund. Patienten mit T-Werten zwischen -1 und -2,5 wird eine
Osteopenie und ein hohes Osteoporoserisiko bescheinigt. Patienten mit T-Werten unter
-2,5 erhalten die Diagnose Osteoporose. Bei diesen Patienten kann eine Behandlung
notwendig sein. Diese umfasst z.B. Medikamente zur Erh6éhung der Knochendichte
sowie die Veranderung der Lebensgewohnheiten wie Ernahrung und Bewegung.

F: Was sind Vitamine und braucht unser Korper sie?

A: Der Korper braucht Vitamine fiir verschiedene biologische Prozesse wie Wachstum,
Verdauung und Funktion der Nerven. Es gibt 13 Vitamine, die der Kdrper unbedingt
braucht: die Vitamine A, C, D, E, K und B (Thiamin, Riboflavin, Niacin, Pantothenséure,
Vitamin B6, B12 und Folsaure).

Es gibt zwei Arten von Vitaminen:

e Wasserldsliche Vitamine: Diese Vitamine werden vom Korper einfach
absorbiert.

o Die Vitamine des B-Komplexes und Vitamin C sind wasserldslich.
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o Wasserlosliche Vitamine l6sen sich in Wasser auf und werden nicht
gespeichert; sie werden Uber die Nieren ausgeschieden.

o Da diese Vitamine nicht gespeichert werden, muss man sie stetig mit der
Ernahrung zufuhren.

e Fettlosliche Vitamine:

Diese Vitamine werden mit Hilfe von Gallensaure im

Korper absorbiert. Der Korper speichert diese Vitamine fur den Bedarfsfall.

o Die Vitamine A, D, E und K sind fettlosliche Vitamine.

o Fettlosliche Vitamine 16sen sich in Fett und werden in der Leber und dem
Fettgewebe gespeichert. Sie werden sehr viel langsamer ausgeschieden
als wasserldsliche Vitamine.

o Da diese Vitamine gespeichert werden, mussen sie nicht taglich mit der
Nahrung zugefuhrt werden.

o Da fettlosliche Vitamine fur lange Zeit gespeichert werden, besteht ein
groReres Vergiftungsrisiko bei Uberdosierung als bei wasserlgslichen
Vitaminen.

Normalerweise erhalt Ihr Korper alle Vitamine aus dem téaglichen Essen. Aul3erdem ist
der Korper in der Lage, die Vitamine D und K selbst zu produzieren. Vegetarier
brauchen moglicherweise eine zusatzliche Vitamin-B12-Zufuhr.

Bezeichnung des

Hauptfunktionen

Enthalten in den folgenden

Vitamins Nahrungsmitteln
Vitamin A ist nicht nur fir die
Augen gut. Es stimuliert die Vitamin A: Leber, Milch und
Produktion und Aktivitat der Molkereiprodukte mit Vitamin-A-
weilRen Blutkorperchen, tragt Zusatz, Butter, Vollmilch, Kase,
zur Eigelb
Knochengeweberemodellierung | prgvitamin A: Méhren, griines
Vitamin A bei, tragt zur Gesunderhaltung Blattgemiise, StiRkartoffeln,

der Endothelzellen (Zellen der
innersten Wandschicht von
Lymph- und Blutgefal3en) bei
und reguliert Zellwachstum und
—teilung. Beta-Karotin ist ein
Antioxidans und kann vor Krebs
schitzen.

Kirbis, Aprikosen, Cantaloupe-
Melonen.

Empfohlen wird ein
Multivitaminpraparat, in dem
Vitamin A in Form von Beta-
Karotin enthalten ist.

IPA www.worldpompe.org
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Vitamin D sorgt mit dafir, dass
der Korper die fur den
Knochenbau wichtigen Stoffe
Kalzium und Phosphor
absorbiert und speichert.
Vitamin D Laborstudien haben gezeigt,
dass Vitamin D das Wachstum
und die Teilung von Krebszellen
hemmt und eine wichtige Rolle
bei der Bekdmpfung von
Infektionen spielt.

Nur sehr wenige Nahrungsmittel
enthalten Vitamin D. Gute
Vitamin-D-Quellen sind
fettreicher Fisch wie Lachs und
Thunfisch.

Vitamin E ist ein Antioxidans,
das das Gewebe des Kdorpers
vor Schaden durch instabile
Substanzen, die man Freie
Radikale nennt, schitzt. Freie
Radikale kdnnen Zellen,
Gewebe und Organe
schadigen. Man nimmt an, dass
sie bei bestimmten
Alterserscheinungen eine Rolle
spielen.

Vitamin E

Vitamin E ist auch wichtig fur
die Bildung der roten
Blutkérperchen und unterstutzt
den Korper bei der Nutzung von
Vitamin K.

Gute Quellen fir Vitamin E sind
Sonnenblumen- und Disteldl,
Olhaltige Salatdressings,
Mandeln, Sonnenblumenkerne,
Erdnussbutter und griines
Blattgemuse.

Vitamin E kommt in folgenden
Nahrungsmitteln vor:
Weizenkeime, Mais, NUsse,
Samenkdorner, Oliven, Spinat
und anderes griines
Blattgemuse, Spargel,
Pflanzendle (Mais-,
Sonnenblumen-, Soja- und
Baumwollsamenol). Aus diesen
Nahrungsmitteln hergestellten
Produkte, wie Margarine,
enthalten ebenfalls Vitamin E.

Vitamin K tragt zur Bildung von
vier der 13 Proteine bei, die zur
Vitamin K Blutgerinnung notwendig sind.
Vitamin K wird auch fir den
Knochenaufbau bendtigt.

Vitamin K ist in vielen
Nahrungsmitteln enthalten,
insbesondere in griinem
Blattgemuse (Grunkohl,
Blattkohl, Brokkoli, Rosenkohl,
Petersilie) und wird haufig in
Speisetlen verwendet. Einige,
aber nicht alle,
Multivitaminpraparate enthalten
eine geringe Menge Vitamin K.
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Vitamin C
(Ascorbinsaure)

Vitamin C spielt eine Rolle bei
der Bekampfung von
Infektionen. Vitamin C ist auch
ein wirkungsvolles Antioxidans,
das schadliche freie Radikale
neutralisieren kann. AuRerdem
tragt er zur Bildung von
Collagen bei, einem Gewebe,
das fur gesunde Knochen,
Zahne, Zahnfleisch und
Blutgefal3e notwendig ist.

Zitrusfrichte oder
Zitrusfruchtsafte, Beeren, griner
und roter Paprika, Tomaten,
Brokkoli und Spinat sind
hervorragende Vitamin-C-
Quellen. Viele
Frahstuickscerealien sind mit
Vitamin C angereichert.

Thiamin (B1)

Untersttitzt den Korper bei der
Energiegewinnung aus der
Nahrung; fordert einen
normalen Appetit; wichtig fur die
Funktion des Nervensystems.

Thiamin findet man in
Rindfleisch, Bierhefe,
Hulsenfrichten (Bohnen,
Linsen), Milch, Nussen,
Haferflocken, Orangen,
Schweinefleisch, Reis,
Samenkornern, Weizen,
Vollkorncerealien und Hefe. In
Industrielandern werden mit
geschéaltem Reis oder Weil3mehl
hergestellte Lebensmittel
oftmals mit Thiamin
angereichert.

Riboflavin (B2)

Riboflavin wirkt im Verbund mit
den anderen Vitaminen des B-
Komplexes. Es ist wichtig fur
das korperliche Wachstum und
die Produktion der roten
Blutkdrperchen. AuRerdem
spielt es eine Rolle bei der
Energiegewinnung aus
Kohlenhydraten.

Mageres Fleisch, Eier,
Hulsenfrichte, Nlsse, griines
Blattgemuse, Milchprodukte und
Milch enthalten Riboflavin. Brot
und Cerealien sind oftmals mit
Riboflavin angereichert.

Niacin (B3)

Ernahrungsgewinnung aus
Nahrungsmitteln; unterstttzt die
Verdauung, fordert einen
normalen Appetit; fur gesunde
Haut und Nerven.

Leber, Fisch, Geflugel, Fleisch,
Erdnisse, Vollkorn- und
angereicherte Getreideprodukte.

Niacin (auch Vitamin B3
genannt) ist in Milchprodukten,

IPA www.worldpompe.org
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Geflugel, Fisch, magerem
Fleisch, NUssen und Eiern
enthalten. Hulsenfriichte und
entsprechend angereicherte
Brotsorten und Cerealien
enthalten ebenfalls Niacin.

Vitamin B6
(Pyridoxin)

Vitamin B6 untersttitzt den
Eiweil3stoffwechsel, die Bildung
der roten Blutkdrperchen und
den Fettstoffwechsel des
Korpers.

Gute Lieferanten von Vitamin B6
sind entsprechend
angereicherte Cerealien,
Bohnen, Geflugel, Fisch sowie
einige Obst- und Gemisesorten.

Folat (Folsaure)

Unterstitzt den
Eiweil3stoffwechsel, die Bildung
der roten Blutkdrperchen, beugt
Geburtsfehlern an Wirbelsaule
und Gehirn vor; senkt das
Homocystein-Niveau und damit
das Risiko fiir eine koronare
Herzerkrankung. Ein
Folsduremangel wird mit
Geburtsfehlern wie Spina bifida
(offener Rucken) und
Anenzephalie in
Zusammenhang gebracht.

Viele Nahrungsmittel sind
exzellente Folsaurelieferanten —
Obst und Gemuse,
Vollkornprodukte, Bohnen,
Frihsttickscerealien sowie
entsprechend angereicherte
Getreide und Getreideprodukte.

Unterstitzt den Aufbau von
genetischem Material, tragt zur

Kommt nur in tierischen
Nahrungsmitteln vor: Fleisch,

Vitamin B12 Entwicklung von normalen roten | Leber, Niere, Fisch, Eier, Milch
Blutkdrperchen bei, wichtig fur und Milchprodukte, Austern,
das Nervensystem. Schellfisch.

Pantothensaure wird zur Kleine Mengen Pantothenséaure
Bildung des Coenzyms A (CoA) | finden sich in praktisch jedem

Pantothensaure gebraucht und ist wichtig fur Nahrungsmittel. Hohe Mengen
den Stoffwechsel und die sind in Vollkorncerealien,
Synthese von Kohlenhydraten, | Hulsenfriichten, Eiern, Fleisch
Proteinen und Fetten. und Gelée Royale enthalten.
Biotin ist notwendig fur das Enthalten in Leber, Niere,

Biotin Zellwachstum, die Produktion Eigelb, Milch und den meisten

von Fettsduren und den

frischen Gemisesorten. Biotin

IPA www.worldpompe.org

11

Supported by an Unrestricted grant from S€Ngyme

August 2005 Code 005
Aktualisiert Mai 2011




ERNAHRUNGSMARNAHMEN

Stoffwechsel von Fetten und wird auch von den
Aminosauren. Darmbakterien selbst
hergestellt.

Weitere Informationen

Die Informationen fir dieses Kapitel stammen aus den folgenden Quellen:

American College of Medical Genetics (ACMG) Practical Guideline: Pompe
Disease Diagnosis and Management Guideline 2006. Vol. 8. No. 5. Die ACMG
Guidelines wurden fiir Arzte und anderes medizinisches Personal verfasst.
http://www.acmg.net/resources/policies/Pompe _Disease.pdf.

Die englischsprachige Webseite der Firma Genzyme www.pompe.com stellt
Pompe-Patienten umfassende Informationen tber die Erkrankung zur Verfiigung
und informiert  UGber  Mdoglichkeiten  der  Unterstitzung bei  der
Krankheitsbewaltigung.

Das Center for Lysosomal and Metabolic Diseases Erasmus MC University
Medical Center www.erasmusmc.nl/

Auf der Webseite “Genetics Home Reference” finden Sie Informationen zur
Genetik “Your Guide to Understanding Genetic Conditions”.
http://ghr.nlm.nih.gov/gene/GAA

Informationen, Rat und Unterstiitzung

Weitere Informationen und Rat zu ErnahrungsmalRnahmen bei Morbus Pompe finden
Sie auf den folgenden Seiten:

Die Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e.V. (SHG Glykogenose)
ist ein Verein von Patienten mit verschiedenen Glykogenosen und deren
Familien Die SHG veranstaltet einmal jahrlich ein Patiententreffen mit einem
eintagigen Pompe-Workshop mit Fachreferaten zu aktuellen Themen und gibt
einen Informationsrundbrief (,Glykopost*) heraus. Auf der Hompepage
www.glykogenose.de erhalten Sie viele Informationen zu Morbus Pompe.

Patienten in Osterreich erhalten Informationen auf der Homepage der
Osterreichischen Pompe-Patientengruppe www.morbus-pompe.at

Umfassende Informationen zu Morbus Pompe finden Sie auf der privaten
Homepage www.pompe-portal.de.

12

IPA www.worldpompe.org Supported by an Unrestricted grant from S€Ngyme

August 2005 Code 005
Aktualisiert Mai 2011



http://www.acmg.net/resources/policies/Pompe_Disease.pdf
http://www.pompe.com/
http://www.erasmusmc.nl/
http://ghr.nlm.nih.gov/gene/GAA
http://www.glykogenose.de/
http://www.morbus-pompe.at/
http://www.pompe-portal.de/

ERNAHRUNGSMARNAHMEN

e Auf der Homepage der Firma Genzyme in Deutschland www.genzyme.de
erhalten Sie unter der Rubrik ,Blickpunkt Therapie* Informationen zu Morbus
Pompe sowie die Informationsbroschire ,Fragen und Antworten zu Morbus
Pompe*“.

e Die International Pompe Association (IPA) st ein internationaler
Zusammenschluss von Selbsthilfegruppen weltweit fur Pompe-Betroffene. Die
IPA hilft Patienten, Angehoérigen und Beschéftigten im Gesundheitswesen
weltweit dabei, Erfahrungen und Erkenntnisse Uber Kontinente und Kulturen
hinweg auszutauschen. Die Kontaktadresse fur lhr Land finden Sie auf der IPA-
Webseite www.worldpompe.org

e The Physicians Guide to Pompe Disease kann Uber die National Organization for
Rare Disorders (NORD) unter
www.rarediseases.org/programs/pompe_brochure.html bestellt werden.

e http://de.wikipedia.org/wiki/Vitamin

e http://lwww.wdr.de/tv/quarks/global/pdf/Q Vitamine.pdf

e Unsere Lebensmittel: Vitamine — Mineralstoffe — essentielle Fettsduren. lbrahim
Elmadfa. Ulmer-Verlag, 1. Auflage 2005, ISBN 3800146487

« GSDNet (listserv@listserv.icors.org): Registrieren Sie sich auf dem GSDNet
Listserv um mit Pompe-Patienten weltweit in E-Mail-Kontakt zu treten. So
registrieren Sie sich per E-Mail beim GSDNet:

“An...”: Schreiben Sie: listserv@listserv.icors.org

“CC": Bitte leer lassen

“Betreff”: Bitte leer lassen

Textfeld: Schreiben Sie den folgenden Text in das Textfeld:: Subscribe GSDNet
<lhr Name>
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[ . |
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subscribe gsdnet Johannes Schmidt
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Diese Broschire hat zum Ziel, allgemeine Informationen zum genannten Thema zur Verfigung zu
stellen. Die Veroffentlichung ist ein Service der International Pompe Association, und es wird
ausdricklich darauf hingewiesen, dass die International Pompe Association keinesfalls medizinische oder
andere professionelle Dienstleistungen erbringt. Die Medizin ist eine Wissenschaft, die standigen
Veranderungen unterworfen ist. Bedingt durch Fehler und Anderungen in der Behandlung kann keine
Gewahr fur die vollstandige Exaktheit einer solch komplexen Materie Ubernommen werden. Es ist
unabdingbar, diese Informationen von anderen Quellen, insbhesondere dem behandelnden Arzt,

absichern zu lassen.
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