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Esercizio fisico e dieta ad alto apporto proteico nei pazienti con
Malattia di Pompe a esordio tardivo: risultati di uno studio
italiano recente

(Exercise training alone or in combination with high-protein diet in patients with late onset
Pompe disease: results of a cross over study)
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La malattia di Pompe a esordio tardivo (Late-Onset Pompe Disease: LOPD) & una malattia neuromuscolare
caratterizzata da accumulo lisosomiale di glicogeno che pud compromettere la funzionalita motoria e
respiratoria, la tolleranza all'esercizio fisico e, di conseguenza, la qualita della vita dei pazienti affetti da
LOPD. Gli autori dello studio hanno valutato I'effetto dell'allenamento fisico da solo e associato a una dieta
ricca in proteine, sulla tolleranza all'esercizio, sulle funzioni di muscoli e polmoni e sulla qualita della vita
dei pazienti con LOPD in corso di terapia enzimatica sostitutiva (enzyme replacement therapy: ERT) a lungo
termine.

| pazienti sono stati arruolati in due centri: il Centro di Coordinamento Regionale Malattie Rare, Azienda
Sanitaria Universitaria Integrata di Udine e 1’Istituto Nazionale Neurologico Carlo Besta di Milano, e sono
stati inclusi in uno studio comprendente un periodo di controllo (dieta libera, nessun esercizio) seguito da
due periodi di intervento: solo esercizio e combinazione esercizio + dieta, ciascuno della durata di 26
settimane e separati da periodi di washout di 13 settimane. Nell'allenamento fisico erano inclusi esercizi
aerobici di intensita moderata su un cicloergometro, esercizi di stretching e di equilibrio, allenamento della
forza. La dieta era composta dal 25-30% di proteine, dal 30-35% di carboidrati e dal 35-40% di grassi.
Prima e dopo ogni ciclo ai pazienti sono stati valutati: tolleranza allo sforzo su un cicloergometro, livelli
sierici di enzimi muscolari, funzionalita polmonare e qualita della vita attraverso test e questionari specifici.
Al termine dello studio, sono stati valutati i risultati di tredici pazienti con eta media di 49 £ 11 anni e in
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corso di ERT (da 6 + 4 anni). Il picco di potenza aerobica (quantita massima di ossigeno utilizzata nell'unita
di tempo) era diminuito dopo il periodo di controllo, mentre era aumentato dopo l'esercizio e in modo piu
marcato dopo la combinazione esercizio + dieta. | livelli sierici di lattato deidrogenasi (LDH) erano
significativamente diminuiti dopo I'esercizio e la dieta; sia i livelli di creatinchinasi (CK) che quelli di LDH
erano significativamente ridotti dopo I’esercizio combinato alla dieta rispetto al singolo esercizio. Gli autori
hanno osservato un significativo miglioramento del volume di aria espirata nel corso del primo secondo di
espirazione massima forzata (forced expiratory volume in the 1st second: FEV1) dopo la combinazione
esercizio + dieta, un leggero miglioramento nella scala della "componente mentale” dopo I'esercizio e un
significativo miglioramento della "salute generale” e della "vitalita" dopo I'esercizio e la dieta.

In conclusione, dallo studio & emerso che la tolleranza all'esercizio, valutata attraverso la massima potenza
aerobica, tende a diminuire nei pazienti con LOPD in corso di ERT a lungo termine. L'allenamento fisico,
soprattutto se combinato con una dieta ad alto apporto proteico, potrebbe invertire questa diminuzione e
tradursi in un miglioramento, associato a una migliore qualita della vita. La combinazione dei due interventi
sullo stile di vita porterebbe anche a una riduzione dei livelli enzimatici muscolari e a un miglioramento
della funzionalita
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