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. O paciente deve ser acompanhado por 1. LEIA AS INFORMACOES A

equipe multidisciplinar experiente para DAS EMBALAGENS DOS Q : COMISSAO DE

monitoramento dos sinais e sintomas MEDICAMENTOS. v A

por ser uma doenga multissistémica; 2. SIGA AS INSTRUCOES @ ATENGAO FARMACEWICA
. Sessdes de fisioterapia motora para au- DO SEU MEDICO &;)

xilio nas fraquezas articulares; OU FARMACEUTICO.

DOENCA DE POMPE

. Imunizagcao com vacina contra influenza

e doenga pneumocdcica, a fim de dimi-
Horario de Assisténcia Farmacéutica:

nuir as exacerbacgoes respiratorias; Segunda a Sexta

o  Exercicio aerébico submaximo para me- das 07h00 as 17h00

Ihorar forca e funcio muscular, Para maiores Informagdes procure o

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO A
. Alfa-alglicosidase acida: frasco ampola L
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Introducao

A Doenca de Pompe (DP) ou glicogenose tipo
Il € um disturbio neuromuscular hereditario
que causa fraqueza muscular progressiva em
pessoas de todas as idades. Caracteriza-se
pela deficiéncia da enzima alfa-glicosidase
acida, que faz a quebra do glicogénio (fonte
de energia do organismo). A falta ou reducao
desta enzima faz o glicogénio se acumular
dentro das células, causando a destruicao do

tecido muscular.
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Curiosidades

o A Doenca de Pompe atinge um indivi-
duo a cada 50 mil nascidos.

o No Brasil, estima-se que haja cerca de
2,5 mil pessoas com Doenc¢a de Pompe.

. Em todo o mundo, estima-se que esta
doenca rara e pouco conhecida atinja

entre 5.000 a 10.000 pessoas.

Diagnodstico da Doenga de Pompe

A confirmac¢ao do diagndstico de DP envolve
exames bioquimicos ou genéticos que deve-
rao ser realizados sempre que houver suspei-
ta clinica ou laboratorial dessa doenca. E im-
portante ressaltar que o diagndstico precoce
é fundamental e que, no Brasil, ainda ocorre

diagndstico em estagio avangado da doenca.

Sintomas

O principal sintoma da DP é a fraqueza mus-
cular, mas também estao incluidas outras ma-

nifestacdes, como:

. Dificuldades respiratérias e alimentares,

e atraso no desenvolvimento motor.

. Na forma precoce da doenca, quando os

sintomas aparecem até 12 meses de vi-
da, é observado o aumento do tamanho

do coracao.
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Fraqueza muscular Dificuldade respiratéria que Dor muscular crénica

pode piorar ao deitar-se
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