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 دانشگاه علوم پزشکی مشهد

 مرکز آموزشی ، پژوهشی و درمانی کودکان اکبر

 واحد آموزش به بیمار
 

 پمپه
POMPE 

 توصیه پرستاری 

 

رژیم غذایی پرپروتئین و ورزش درمانی می تواانو  

 درکنترل عاارض این بیماری کمک کنن ه باش .

 

 

 

 

 با آرزوی سلامتی برای فرزن  دلبن تان

 

 

 

 
 اسکن کد با نرم افزار بارکدخوان جهت دسترسی به مطالب آموزشی

 

 

 

 درمان:
با اب اع درمان جایگزینی آنزیم یک تصوایور 

ج ی  از سیر بیماری پمپه برای هر دو فور  

 شیرخااری و دیررس ایجاد ش ه است.

انتخاب درمانی قبلا مح ود بوه اقو اموا  

حمایتوی و تکونویونوی بواد. در حوال 

حاضردرمان جایگزین با آنزیم موخوصوا 

 )میازایم( در دسترس می باش .

میلی گر  به ازای هر کیولواگور   02دوزآن 

وزن ب ن است که هر دو هفته تجایوز موی 

 شاد.

تشخیص زود هنگا  و درمان برای بوبوبواد 

 نتیجه بیماری پمپه بکیار ضروری است.

 

 منبع:  بیماری های متابولیک نلسون

WWW.uptodate.com 

 بیمارستان کودکان اکبر-آدرس بیمارستان: بلوار شهیدکاوه

 17831733- 5تلفن:
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 :مقدمه

 والدین گرامی:
این پمفلت شامل اطلاعاتی در مورد مراقبت و درمان از کودک 
شماست. امیدواریم با مطالعه این مطالب و رعایت نکاا  ککار 

 شده در آن ،شاهد بهبودی سریعتر کودکتان باشیم.

بیماری پمپه در اثر کاهش فعالیت یکک نکو  

آلفا گلوکوزیداز( ککه آنکزیکم  4و3آنزیم) اسید

مسئول تجزیه یه نو  قند)گلیکوژن( می باشد، 

ایجاد می شود. این نقص منتج بکه تکجکمکع 

گلیکوژن در بافت ها  و سلول های مختلف مکی 

 شود.

 

 

 انوا  بیماری پمپه:

 بیماری پمپه شیرخواری 

 یا شرو  بالغین)پمپه دیررس(       پمپه جوانی *بیماری 

                                                                              تشخیص:     

در فر  شیرخااری عنس قفکه سینه بزرگی قلب ش ی  را 

 ده .نشان می 

 ناار قلب  

 اکای قلب)ضخیم  ش ن هر دو بطن یا دیااره بین بطنی(

 نمانه گیری از عضله)افزایش گلیناژن عضله(

 تظاهرات بالینی:

این بیمار ی شامل  انوا  مختلف  فنوتیپ)شکل ظاهری ( می 

 شود.

 اما ضعف عضلانی در هر دو ناع آنبا مشترک می باش .

 

 

علائم اولیه در برخی بیماران ممونون اسوت 

نارسایی تنفکی که باخااب آلادگی، سوردرد 

صبحگاهی، تنگی نفس  بروز کونو  کوه در 

نبایت منجر به اختلال تنفس در خوااب و 

 نارسایی تنفکی می شاد.

 

 

در پمپه ناع شیرخاارگی  مشنلا  تغذیوه 

ای، بزرگی کب  و قلب که منجر به مرگ توا 

ینکالگی می شاد معمالا قابل تشوخویوص 

است. ظاهر شیرخاار در پمپوه نواع یوک 

 ( FLOPPY INFANT)بکیار شل

 .می باش 


