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Vyziva a nutricni terapie

Rada lidi s Pompeho nemoci ma
problémy s konzumaci jidla. Svalova
slabost mize komplikovat kousani,
Zvykani, sani nebo polykani jidla. To
muze pacientum v8ech vékovych
kategorii ztéZovat pohodiné stravovani

a ziskavani vyzivy, kterou jejich télo
potrebuje. Problemy s dychanim
mohou také zpusobit, Ze jsou pacienti
pfilis  unaveni nato, aby jedili

V disledku toho je pro Ffadu lidi |
s Pompeho nemoci obtizné pribrat '
na vaze, udrzet si ji a/nebo ziskat
spravnou vyzivu. Slabé polykaci svaly
pfedstavuji riziko nahodného vdechnuti
potravy nebo tekutiny do plic. Slabé svaly mohou také zpomalit prichod potravy télem.
To muze vést k potizim s travenim nebo se stfevy. Zména stravy nebo stravovacich
navykld nebo vyZiva sondou miZe pomoci tyto problémy zviadnout. Tato broZura
vysvétluje prinosy nutricni terapie pro osoby s Pompeho nemoc.

Otazka: Pro¢ maji lidé s Pompeho nemoci problémy s konzumaci jidla?

Odpovéd’: Lidé s Pompeho nemoci maji potiZze s konzumaci jidla a polykanim a kojenci
maji Casto problémy prospivat. V bunkach se postupné hromadi glykogen a svaly, které
se pouzivaji kjidlu atraveni potravy, Casem dale slabnou. To ovliviuje lidi mnoha
zpusoby.

U déti s diagndzou infantilni formy Pompeho nemoci existuje fada faktoru pfispivajicich
k potizim s konzumaci jidla a polykanim, mezi které patfi slabost oblicejovych nebo
ustnich svalu (hypotonie obliCeje), zvétSeny jazyk (makroglosie), slabost jazyka
a snizena schopnost poharkovitého formovani jazyka a tvarovani rtd pro pfisati. Pro
zachovani normalniho vyvoje smyslovych schopnosti ust a pro rozvoj novych dovednosti
ust by méla byt provadéna oralni stimulace a nenutricni sani pro déti, které se nekrmi
usty. Upravena textura stravy by méla byt pravidelné prfehodnocovana, aby byla
zachovana bezpecnost s ohledem na ménici se prubéh onemocnéni. U nékterych
pacientd s nastupem onemocnéni v détstvi uzivajicich ERT bylo zaznamenano zlepSeni
polykaci dysfunkce a tito pacienti byli schopni pokracovat v pfijmu potravy usty. Je tfeba
peclivé sledovat rustové parametry, jako jsou vySka, hmotnost a obvod hlavy.

U pacientd s pozdnim nastupem Pompeho nemoci je Unava Celistnich svall s potizemi
s polykanim a zvykanim jidla <&asto prvnim problémem, ktery mulze pfispét
k nedostateCnému pfijmu potravy (celkovy pfijem kalorii, vitamind a mineralt) a rozpadu
svalovych proteinu.
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starSich pacientu, ktefi maji zavaznou podvahu, nebo u pacientd, jejichZ dychaci potize
naruSuji pfijem potravy, muze byt nutné krmeni sondou. Dalsi informace o podavani
vyzivy sondou jsou uvedeny nize.

Vyziva a nutricni terapie

Vv,

Otazka: Jaké kroky mohu podniknout ke zlepSeni mé stravy a lepsSimu stravovani?

Odpovéd’: Potraviny, které jsou pfili§ velké, velmi silné, suché nebo pevné, se mohou
obtizné Zvykat nebo polykat a riskujete jejich vdechnuti do plic (aspiraci). Abyste si
usnadnili jejich konzumaci, zménte velikost, texturu nebo tloustku potravin jejich
rozmackanim, nakrajenim na mensi kousky nebo smichanim s néjakym typem omacky
nebo Stavy. Do ust si vkladejte mala sousta jidla a dobfe je zvykejte. Jezte nékolik
mensSich jidel denné misto tfi velkych. Pijte pomalu a nezapomente béhem dne pit
dostatek tekutin. Piti brckem a setrvani ve vzpfimené poloze po dobu jedné nebo dvou
hodin po jidle muze byt také uziteCné. Potraviny a napoje, které jsou fidké (napf. polévka,
vyvar, voda nebo mléko), se také mohou obtizné polykat. Mohou se pohybovat hrdlem
pfilis rychle a kvuli tomu se mizete zakuckat. Zkuste napoje a polévky zahustit détskou
ryzovou kasi, kukuficnym Skrobem nebo specialnimi prasky vyrabénymi pro tyto ucely.
Spolupracujte s registrovanym vyzivovym poradcem, ktery pro Vas nebo Vase dité muze
naplanovat vyvazenou stravu s dostatkem kalorii a Zivin, které potfebujete kazdy den.
Jidla mozna budete moci nahradit vyzivovymi napoji, které dodavaji potfebné vitaminy
a mineraly. Zvlastni cviceni mohou pomoci posilit svaly souvisejici s konzumaci jidla.

Lékar Vas nebo Va$e dité muze pozadat, abyste navstivili logopeda. Logoped je
schopen posoudit, diagnostikovat, l1€Cit a pomoci pfedchazet porucham souvisejicim
s feci, jazykem, kognitivni komunikaci a polykanim. Logoped Vas muze naucit rGzné
zpusoby jedeni a Zvykani, které snizuji riziko vdechnuti.

Otazka: Co je to videofluoroskopické vy$etieni polykaciho aktu a méli by toto
vySetieni absolvovat lidé s Pompeho nemoci?

Odpovéd: Ve vychozim stavu mlzZe byt uvSech diagnostikovanych pacientd
s Pompeho nemoci provedeno videofluoroskopické vysetfeni polykaciho aktu, protoze
u nich mize byt zvySené riziko aspirace (vniknuti jidla nebo tekutiny do pridusnice).
Videofluoroskopické vysetfeni polykaciho aktu (také se b&zné& oznacuje jako kontrastni
rentgenové vySetieni polykani) je objektivnim hodnocenim funkce polykani. Ugelem
videofluoroskopického vySetfeni polykaciho aktu je posoudit aspiraci pfi podavani vyzivy
usty. Béhem vysSetfeni polykani jsou pacienti umisténi v typické poloze pfi jidle
odpovidajici jejich véku a vyvoji. Podava se jim latka rizné konzistence (fidka tekutina,
husté tekutina, kaSe, mékka pevna strava, tvrda pevna strava) s baryem. Pfi vySetieni se
hodnoti faze polykani:

e Oralni faze: Polykani zacina oralni fazi, ve které se jidlo vklada do ust a zvlih&uje
se a zvyka pomoci zvykacich svall (Zvykani).
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e Faryngealni faze: Jakmile bolus (mala kulatd mékka masa Zvykaného jidla)
dosahne hltanu, specialni senzorické receptory aktivuji mimovolni ¢ast polykani.
Kritickou soucasti faryngealni faze je mimovolni uzavieni hrtanu hrtanovou
pfiklopkou a hlasivkami a doCasna inhibice dychani, coz brani potravinam
vniknout do ,,nespravné trubice®, tj. do dychacich cest (prddusnice) a plic. Uzavieni
hrtanu hrtanovou pfiklopkou chrani plice pfed poranénim, protozZe jidlo a dalSi
Castice mohou vést k zavaznym infekcim a podrazdéni plicni tkané. Plicni infekce
zpusobené problémy s faryngealni fazi polykaciho reflexu se bézné oznacuji jako
aspiraCni pneumonie.

e Ezofagealni faze: Kdyz jidlo opousti hitan, vstupuje do jicnu, muskularni struktury
podobné trubiCce, ktera prepravuje jidlo do zaludku prostfednictvim rytmickych
kontrakci. Jicen ma dva dulezité svérace, jmenovité horni a dolni jicnovy svérac,
které za normalnich podminek brani vyvrhnuti jidla nebo slin smérem k ustim.
Jicnové svéracCe tak slouzi jako fyzicka bariéra pro vyvrhovanou stravu. Oba
jicnové svérace, nejprve horni a poté dolni, se reflexivné oteviou pfi polykani jidla.

V pfipadé vysokého rizika aspirace muze byt nutné ustoupit od podavani jidla usty
a stravu podavat pacientovi sondou.

Otazka: Co je podavani stravy sondou a pro€ je lidé s diagnézou Pompeho nemoci
nékdy potiebuji?

Odpovéd’: Podavani stravy sondou poskytuje uplnou vyzivu pro pacienty s pozdnim
nastupem nemoci, ktefi nejsou schopni pfijimat jidlo usty kvuli problémim se Zvykanim,
polykanim nebo dychanim. VyzZiva sondou se také pouziva u déti s infantilni formou
nemoci, které jsou pfilis slabé na to, aby mohly sat z prsu nebo lahve, nebo nepfibiraji
na vaze. Vyziva sondou také pomaha zabranit vniknuti potravy do plic pfi vdechnuti. Stav,
kdy je vyZiva podavana sondou, se nazyva podavani enteralni vyzivy nebo podavani
vyzivy sondou. V nékterych pfipadech muze byt doporu¢ena kombinace podavani usty
a podavani sondou, aby byl zajistén dostateCny pfijem kalorii a aby byl umoznén
normalni vyvoj oralnich smyslovych funkci.

Existuji dva typy vyzivovych sond:

« Nazogastricka (NG) sonda: NG sonda se zavadi nosem a dodava ziviny pfimo
do Zaludku.

o Gastrostomicka kanyla (nebo G kanyla): G kanyla se chirurgicky zavede
otvorem v Zaludec€ni sténé a dodava Ziviny pfimo do zZaludku. G kanyla je dobrou
volbou pro pacienty, ktefi mohou potfebovat podavani vyzivy sondou po delSi
dobu.

Otazka: Co mohu udélat pro zvladani problému s travenim nebo se stievy?
Odpovéd’: NejlepSi je promluvit si s VaSim poskytovatelem zdravotni péce. Popiste
problémy, které mate, a pozadejte o pomoc se zvladanim pfiznaku. Slabost svald, které
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stravu posunuji smérem k Zaludku, muze zpusobit paleni Zahy nebo gastroezofagealni
reflux (GERD). K tomu dochazi, kdyz spolknuté jidlo a ZaludeCni kyseliny proudi zpét
do ust jicnem (muskularni trubice, kterou jidlo prochazi z hltanu do Zaludku). Muze
Slabost svalt hrudi nebo bficha muzZe ztéZovat vytlacovani stolice z téla. To muze vést
k zacpé. Zacpa muze také vést k prljmu. Konzumace stravy s vysokym obsahem
vlakniny a piti velkého mnozstvi tekutin maze pomoci pfedchazet zacpé. Nez zacnete
uzivat jakékoli léky natraveni, prijem ¢&i stfevni potize, poradte se se svym
poskytovatelem zdravotni péce.

Otazka: Slysel jsem, Zze strava s vysokym obsahem bilkovin miize pomoci lidem
s Pompeho nemoci. Co je o tom znamo?

Odpovéd’: Zda se, Ze strava s vysokym obsahem bilkovin pomaha nékterym détem
a dospélym s Pompeho nemoci s pozdnim nastupem. Strava se zaklada na teorii, Zze
konzumace vice bilkovin a tuku (jako jsou maso, vejce, syr a maslo) a méné sacharidu
(jako jsou chléb a téstoviny) muze pomoci zpomalit svalovou slabost, ke které dochazi,
kdyz se v burikach hromadi pfilis mnoho glykogenu. Je tomu tak proto, ze omezujete
mnozstvi zkonzumovanych sacharidi (které pacienti s Pompeho nemoci nedokazou
rozlozit) a nahrazujete je bilkovinami a tuky, které lze spravné vyuzit k ziskani energie.
U nékterych pacientd doSlo po dieté s vysokym obsahem bilkovin ke zlepSeni svalové
sily a schopnosti chuze. U fady dalSich se v8ak neprokazaly Zadné znamky zlepSeni.

U pacientd s Pompeho nemoci s pozdnim nastupem je cilem zvladat:
1) rostouci hromadéni glykogenu a
2) vétsi vyuZiti aminokyselin.

Bylo zjisténo, Ze pro nékteré pacienty mize byt pfinosna strava s vysokym obsahem
bilkovin a nizkym obsahem sacharidd spojena s aerobnim cvi¢enim. Re* 1 Tato forma
terapie se opira o snahu omezit hromadéni glykogenu, zvysit vyuziti mastnych kyselin
a zaroven kompenzovat zvySenou oxidaci aminokyselin, ktera byla prokazana
u Pompeho nemoci. Strava s vysokym obsahem bilkovin mize byt dobrym doplikem
ERT. Ref.1a2

Celkové je wudrzovani dobré vyzivy sduarazem na makroziviny (bilkoviny, tuky
a sacharidy) a mikroziviny (vitaminy) dulezité pfi 1é¢bé vSech pacientd s Pompeho
nemoci.

Otazka: Jak muze alanin ajiné vyzivové dopliky pomoci lidem s Pompeho
nemoci?

Odpovéd’: Alanin je aminokyselina a je jednim ze stavebnich bloku bilkovin. Nékolik
studii naznacilo, ze alanin mize détem a dospélym s Pompeho nemoci dodavat vice
energie, pokud je uzivan v malych mnozZstvich béhem dne. PfestoZe védecké dikazy
jsou omezené, poskytovatelé zdravotni péce, ktefi tento pfistup upfednostnuji, se
domnivaji, ze doplfiky s alaninem pomahaji pfedchazet svalovym ubytkim pfi hromadéni
glykogenu v burikach. Alanin je k dispozici v praskoveé formeé, kterou Ize smichat s jidlem.
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Otazka: Existuji néjaké konkrétni moznosti tykajici se gastrointestinalniho traktu /
vyzivy, které by bylo tfeba probrat s Vasim klinickym tymem?

Vyziva a nutricni terapie

Odpovéd’: Ano, jsou zde nasledujici moznosti tykajici se gastrointestinalniho traktu /
VyZivy:
o videofluoroskopické vysSetfeni polykaciho aktu a GE refluxu jako zdroj informaci

pro podavani potravy (podavani stravy usty/sondou) ve vychozim stavu a podle
klinické indikace,

e zajiSténi oralni stimulace a nenutri€niho sani pro kojence, ktefi nepfijimaji stravu
usty,

e peclivé sledovani parametru rustu,

e poskytovani adekvatni vyzivy (s vysokym obsahem bilkovin skladajici se z 20—
25 % bilkovin) s ddrazem na vitaminy a mineraly.

Otazka: Co jsou to vitaminy a proc je nase télo potiebuje?

Odpovéd’: Télo pouziva vitaminy pro rizné biologické procesy, v&etné rlstu, traveni
a nervoveé funkce. Existuje 13 vitamina, které télo nutné potfebuje: vitaminy A, C, D, E, K
a vitaminy B (thiamin, riboflavin, niacin, kyselina pantothenova, biotin, vitamin B-6,
vitamin B-12 a folat).

Existuji dvé skupiny vitaminui:

« Vitaminy rozpustné ve vodé: Tyto vitaminy télo vstfebava snadno.
a. Vitaminy B-komplex a C jsou ve vodé rozpustné vitaminy.

b. Vitaminy rozpustné ve vodé se rozpoustéji ve vodé a neukladaji se;
vylucuji se ledvinami.

c. Vzhledem k tomu, Ze se tyto vitaminy neukladaji, lidé je potrebuji neustale
prijimat ve své strave.

« Vitaminy rozpustné v tucich: Tyto vitaminy se vstfebavaji do téla pomoci
ZluCovych kyselin, coz jsou tekutiny pouzivané k absorpci tuku. Télo tyto vitaminy
uchovava pro pouziti podle potieby.

a. Vitaminy A, D, E a K jsou vitaminy rozpustné v tucich.

b. Vitaminy rozpustné v tucich se rozpoustéji v tuku, ukladaji se v jatrech
a tukovych tkanich a vylu€uji se mnohem pomaleji nez vitaminy rozpustné
ve vodeé.

c. Tytovitaminy se v téle ukladaji, a proto je ve stravé nepotiebujeme pfijimat
kazdy den.
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d. Vitaminy rozpustné v tucich se ukladaji po dlouhou dobu, takZe pfi
nadmérné konzumaci obecné predstavuji vétsi riziko toxicity nez vitaminy
rozpustné ve vode.

Obvykle jsme schopni ziskat vSechny vitaminy z potravin, které jime, a na3e télo je také
schopné produkovat vitaminy D a K. Lidé, ktefi ji vegetarianskou stravu, mohou
potfebovat doplhovani vitaminu B12.

Nazev vitaminu

Hlavni funkce

Potraviny bézné obsahujici
vitamin

Vitamin A nam nejen pomaha

vvvvv

dalSich funkci. Stimuluje tvorbu
a aktivitu bilych krvinek, podili se
na prestavbé kosti, pomaha

Vitamin A: Jatra, mléko a mlé¢né
vyrobky obohacené vitaminem A,
maslo, plnotu¢né mléko, syr,
vajeCny Zloutek

Provitamin A: Mrkev, zelena
listova zelenina, sladké brambory,

roli v ur€itych zdravotnich
problémech spojenych

se starnutim.

Vitamin E je také dllezity pfi
tvorbé Cervenych krvinek

a pomaha télu vyuzivat
vitamin K.

Vitamin A udrzovat zdravi endotelialnich dyné, tykev, merunky, meloun
bunék (bunék na vnitfnim Cantaloupe
povrchu téla) a reguluje rust Nejlepsi volbou jsou
a déleni bunék. Betakaroten je multivitaminové doplriky stravy,
antioxidant a mize chranit pred které obsahuji pfevaznou vétsinu
rakovinou. vitaminu A ve formé
betakarotenu.
Vitamin D pomaha zajistit, aby
télo vstfebavalo a uchovavalo Velmi malo potravin pfirozené
vapnik a fosfor, které jsou velmi obsahuje vitamin D. Mezi dobré
Vitami dalezité pro stavbu kosti. zdroje patfi mlécné vyrobky
itamin D . . X . e s 7
Laboratorni studie také ukazuiji, a snidanové cerealie (oboji
ze vitamin D brani ristu a déleni | obohacené vitaminem D) a tuéné
nadorovych bunék a hraje ryby, jako jsou losos a tunak.
zasadni roli pfi zvladani infekci.
Vitamin E je antioxidant, ktery , . Co
chrani télesnou tkan pred Mej[?,' dlobrevz'drOJe, V|tarrvl![?u E .
poslczenim zpiscbenym | BT SUreticos o sveicon
nestabilnimi latkami zvanymi oIeJ';a mandle slunec“:xrqicové
volné radikaly. Volné radikaly 1°, > SiUhechl
mohou poskozovat buriky, tkané semlnkg,'aras!dove maSIO
. . AT a tmava listova zelenina.
Vitamin E a organy. Ma se za to, ze hraji Vitamin E obsahuji nasledujici

potraviny: pSeni¢né klicky,
kukufice, ofechy, seminka, olivy,
Spenat a jina zelena listova
zelenina, chfest, rostlinné oleje
(kukufi¢ny, slunecnicovy, sojovy
a bavinikovy).
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Produkty vyrobené z téchto
potravin, jako je margarin, také
obsahuiji vitamin E.

Vitamin K

Vitamin K pomaha vytvaret Ctyfi
ze tfinacti bilkovin potfebnych pro
srazeni krve.

Vitamin K se také podili

na stavbé kosti.

Vitamin K se nachazi v mnoha
potravinach, zejména v zelené,
listové zeleniné (kapusta,
kapustové listy, brokolice,
rizickova kapusta, petrzel)

a v bézné pouzivanych
kuchynskych olejich. Nékteré, ale
ne v8echny multivitaminy
obsahuji malé mnozstvi

vitaminu K.

Vitamin C (kyselina

Vitamin C hraje roli pfi zvladani
infekci. Je to také silny
antioxidant, ktery muze
neutralizovat Skodlivé volné

Vynikajicim zdrojem vitaminu C
jsou citrusové plody nebo
citrusové stavy, bobule, zelené
a Cervené papriky, rajcata,

chut k jidlu; je dulezity pro funkci
nervoveého systému.

askorbova) radikaly a pomaha vytvaret brokolice a Spenat. Mnoho
kolagen, tkan potfebnou pro snidanovych cereadlii je také
zdravé kosti, zuby, dasné a cévy. | obohaceno vitaminem C.
Mezi zdroje thiaminu patfi hovézi
maso, pivovarské kvasnice,
lusténiny (fazole, Cocka), mléko,
Pomaha uvolfovat energii ofechy, oves, pomerance,
Thiamin (B-1) z potravin; podporuje normaini vepiove, ryze, seminka, pSenice,

celozrnné obiloviny a drozdi.
V prumyslovych zemich jsou
potraviny vyrobené z bilé ryze
nebo bilé mouky Casto
obohaceny thiaminem.

Riboflavin (B-2)

Riboflavin pracuje s ostatnimi
vitaminy B. Je dullezity pro
télesny rast a tvorbu €ervenych
krvinek a pomaha uvoliovat
energii ze sacharida.

Zdrojem riboflavinu ve stravé jsou
libové maso, vejce, lusténiny,
ofechy, zelena listova zelenina,
mlécné vyrobky a mléko. Chléb

a obiloviny jsou ¢asto obohaceny
riboflavinem.

Niacin (B-3)

Ziskavani energie z potravin;
pomaha traveni, podporuje
normalni chut k jidlu; podporuje
zdravou kuzi, nervy.

Niacin pomaha pfi fungovani
traviciho systému, kaze a nervu.
Je také dulezity pro pfeménu
potravy na energii.

Jatra, ryby, driibez, maso,
arasidy, celozrnné a obohacené
obiloviny.

Niacin (také znamy jako

vitamin B3) se nachazi

v mlé¢nych vyrobcich, dribezi,
rybach, libovych masech, ofeSich
a vejcich. Lusténiny a obohaceny
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chléb a obiloviny také obsahuji
niacin.

Vitamin B-6
(pyridoxin)

Vitamin B-6 pomaha pfi
metabolismu a absorpci bilkovin;
pomaha pfi tvorbé Cervenych
krvinek; pomaha télu vyuzivat
tuky.

Mezi dobré zdroje vitaminu B6
patfi obohacené obiloviny, fazole,
drubez, ryby a nékteré druhy
ovoce a zeleniny.

Folat (kyselina
listova)

Pomaha pfi metabolismu
bilkovin; podporuje tvorbu
Cervenych krvinek; zabranuje
vrozenym vadam patefe

a mozku; snizuje hladiny
homocysteinu a s nimi spojené
riziko koronarniho onemocnéni
srdce. P¥ili§ malo folatu je
spojeno s vrozenymi vadami,
jako jsou rozstép patefe

a anencefalie.

Vynikajicim zdrojem folatu je
mnoho potravin — ovoce

a zelenina, celozrnné vyrobky,
fazole, snidanové cereadlie

a obohacené obiloviny a vyrobky
Z nich.

Pomaha pfi tvorbé genetického
materialu; pomaha pfi vyvoji

Nachazi se pouze v potravinach
zivocisného puvodu: maso, jatra,

a metabolismus tuk(
a aminokyselin.

Vitamin B-12 normalnich ¢ervenych krvinek; ledviny, ryby, vejce, mléko
udrZovani nervového systému. a mlé¢né vyrobky, ustfice, korysi.
. L Malé mnozZstvi kyseliny
Eg;gt?% I?(atr\]/g)rtgéerllg\; iemu- A pantothenoveé se nachazi témér
Kyselina CoA) a ie zasadni y v kazdém jidle a vetSi mnozZstvi
pantothenova gwgtat))glijser:jssi :;nﬁcréozu obsahuji celozrnné obilniny,

e . ludténiny, vejce, maso a matefi
sacharidu, bilkovin a tuku. kasicka
Bll'gg:diinnfzts)ty;r"ghpliosrgl?; bunek, Jatra, ledviny, vajeCny Zloutek,

Biotin P y y mléko, vétSina Cerstvé zeleniny;

také jej produkuji stfevni bakterie.

Podivejte se do ¢asti DalSi informace, kde se mtizete dozvédét vice.

Ref. 1 Pokyny pro diagnostiku a Iéébu Pompeho nemoci
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3110959/

Pracovni skupina ACMG pro Ié¢bu Pompeho nemoci: Priya S. Kishnani, MD1, Robert D. Steiner, MD (Chair)2, Deeksha Bali, PhD1,
Kenneth Berger, MD3, Barry J. Byrne, MD, PhD4, Laura Case, PT, DPT1, John F. Crowley, JD, MBA5, Steven Downs, MD6, R.
Rodney Howell, MD7, Richard M. Kravitz, MD1, Joanne Mackey, CPNA1, Deborah Marsden, MBBS8, Anna Maria Martins, MD9,
David S. Millington, PhD1, Marc Nicolino, MD, PhD10, Gwen O’Grady, MA1, Marc C. Patterson, MD, FRACP11, David M. Rapoport,
MD12, Alfred Slonim, MD13, Carolyn T. Spencer, MD4, Cynthia J. Tifft, MD, PhD14 a Michael S. Watson, PhD15

Ref. 2 Cvi¢eni samotné nebo v kombinaci s potravou s vysokym obsahem bilkovin u pacientd s Pompeho nemoci s pozdnim
nastupem: vysledky zkfizené studie
https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/32505193/

Annalisa Sechi?, Lucrezia Zuccarelli2, Bruno Grassi?, Rita Frangiamore 2, Ramona De Amicis %, Mauro Marzorati 2, Simone

Porcelli®, Annarita Tullio &, Anna BaccoZ, Simona Bertoli 4, Andrea Dardis &, Lea Biasutti2, Maria Barbara Pasanisi?, Grazia

Devigili ¢, Bruno Bembi 8

IP www.worldpompe.org
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“POMPEGonnectons

Vyziva a nutricni terapie

Tato publikace je urcena k poskytnuti obecnych informaci k danému tématu. Je
distribuovana jako vefejna 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 presné. Proto je nutné ovérit si tyto
informace z dalSich zdroju, a to zejména u Vaseho lékare.

9
1P www.worldpompe.org
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