Warum Sport so wichtig ist

M In Anbetracht der Probleme mag es fiir McArdle-
Betroffene das Beste sein, alle korperlichen Akti-
vitdten zu vermeiden. Aber...

M Durch erhéhte aerobe Fitness kommt man leich-
ter und schneller in den ,,.Second Wind*

H Sowohl erhohte aerobe Fitness als auch erhdhte
Muskelmasse und -kraft erleichtern alltégliche Ak-
tivitaten und vermeiden schwere Behinderungen.

B Bewegung unterstiitzt eine Gewichtsabnahme (es
besteht eine Tendenz zu Ubergewicht und einem
erhohten Risiko fiir Insulinresistenz).

B Regelmaflige Bewegung wirkt sich positiv auf die
Stimmung aus (eine chronische Krankheit ist eine
Herausforderung).

Wie Sie helfen konnen

B Geben Sie Anleitungen zur Nutzung der Fitness-
gerate und Einrichtungen.

M Stellen Sie fiir die Gerite (z. B. Tischfahrrad,
Laufband, statisches Fahrrad, Crosstrainer) einen
ruhigen Platz/Zeit zur Verfiigung, damit der Be-
troftene sich nicht beobachtet fithlen muf3.

M Diskutieren und protokollieren Sie die Ergebnisse
und férdern Sie die Motivation.

M Falls erforderlich, helfen Sie, den ,,Second Wind“
mit Hilfe des 12-Minuten-Gehtests zu erkennen
(Beobachtung von Gehgeschwindigkeit, Herzfre-
quenz und Schmerzniveau) [1].

M Leiten Sie ein Krafttraining an mit wenigen
Wiederholungen (nach Erreichen des ,Second
Wind*).

B Uberpriifen Sie individuelle Symptome wihrend
und am Ende des Trainings.

Partnerschaft

M Trainer und McArdle-Betroffener sollten eine
Partnerschaft eingehen, um die jeweilige Exper-
tise und das Verstandnis der spezifischen McArd-
le-Bedingungen zu biindeln.

M Beide Parteien miissen einander zuhoren, respek-
tieren und vertrauen.

B Der McArdle-Betroffene muss den roten Punkten
(Der Betroffene muf3...) zustimmen.

Im Falle einer Uberlastung

Es kann vorkommen, dass der Betroffene eine Be-

lastung falsch einschétzt und sich verletzt.

M Erlauben Sie ihm/ihr, sich auszuruhen und Was-
ser zu trinken.

W Fragen Sie, ob Sie einen Verwandten oder Freund
anrufen sollen oder, in seltenen schweren Fillen,
ein Krankenhaus aufgesucht werden sollte.

B Der Notfall- Ausweis beschreibt die notwendigen
Schritte.

Mehr dazu: , Notfall“-Taste auf www.iamgsd.org.

Trainings-Hilfen

Folgende Informationen finden Sie unter

www.iamgsd.org - Medical/Training Support

(in Deutsch verfiigbar):

[1] 12-Minuten-Gehtest: Leitlinien zur Anwendung
dieses Tests zum Nachweis des ,,Second Wind*“
und der Kontrolle des Fortschritts.

[2] ,,Second-wind“: , Living with McArdle Disease®
oder: 101 Tipps...(s.u.).

[3] Bewertungsskalen: McArdle-spezifische Skalen
zur Bewertung von Schmerz und Belastung.

[4] Weitere Leitlinien: Videoprasentationen und
mehr Details zu Aerobic- u. Krafttraining.

Mqrbus McArdle
Medizinische Ubersicht

Publikationen

Downloads unter www.iamgsd.org
und www.glykogenose.de:

Medizinische Ubersicht. Kurzanleitung
fiir medizinisches Fachpersonal.

101 Tipps fiir ein gutes Leben
mit McArdle.

Notfallausweis

Fragen? Kontaktieren Sie uns:
info@iamgsd.org | shg@glykogenose.de
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Mit McArdle
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Instruktionen fiir Physiotherapeuten

Erldauterung der Probleme McArdle-Betroffener;
warum sie korperlich aktiv sein miissen und wie man
ihnen helfen kann.

B Morbus McArdle ist eine duflerst seltene gene-
tische Erkrankung.

B Der Mangel an Muskelphosphorylase blockiert
die Freisetzung von Glukose aus dem Muskel-
glykogen.

B Eine gravierende Energiekrise tritt frith bei

korperlichen Aktivititen und Ubungen auf.
Energiebahnen bei zunehmender Dauer der submaximalen Aktivitit
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B Bei Aktivititen wie Gehen mit normalem Tem-
po kann es innerhalb von ein oder zwei Minu-
ten zu Kraimpfen kommen.

B Bei isometrischen und anaeroben Hochstbelas-
tungen sollte die Dauer auf ca. sechs Sekunden
begrenzt werden, da sonst Krampfe auftreten.

B Krimpfe konnen sich entwickeln zu einer Kon-
traktur mit Rhabdomyolyse, Myoglobinurie
und dem Risiko eines akuten Nierenversagens
oder eines Kompartmentsyndroms.
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,Second Wind“

B Zu Beginn der aeroben Aktivitit, wenn Krampfe spiir-
bar werden, verlangsamen Betroffene ihr Tempo oder
machen eine Pause.

B Eine Pause von mindestens 30 Sekunden regeneriert
das Kreatin-Phosphat-System und ca. 80% des Ener-
giespeichers (ATP).

B Durch gezielte Steuerung von Tempo und Pausen setzt
nach ca. 6 bis 10 Minuten der ,,Second Wind“ fiir die
beanspruchten Muskelgruppen ein.

M Die Muskelaktivitat wird dadurch erleichtert.

B Glukose wird aus dem Leber-Glykogen freigesetzt, Fett-
stoffwechsel und aerobe Glykolyse setzen ein.

B Der ,,Second Wind“ der beanspruchten Muskeln geht
innerhalb von ca. 30 Minuten Ruhe verloren.

Siehe , Trainings-Hilfen“ [2].

Individuelle Einschidtzung

McArdle-Symptome konnen individuell unterschiedlich
ausgepragt sein aufgrund von:

B Zusiatzlichen Beeintrachtigungen oder weiteren gene-
tischen Konstellationen.

B Verlust aerober Fitness und/oder Muskelmasse, oft als
Folge von Unterforderung.

B Schiaden durch falsches Management, haufig vor der
korrekten Diagnose.

Einschidtzung: Mit einem12-Minuten-Gehtest [1] und
einem Gesprach zur aktuellen Fitness bestimmen Sie ge-
meinsam das Ausgangsniveau des Patienten. Planen Sie
einen sanften Start, falls der Betroffene stark beeintrach-
tigt ist.

Kein Schmerz = Gewinn

B “No pain, no gain“ gilt bei McArdle nicht, da schad-
liche Krampfe und Schmerzen viel frither auftreten.

B Bei Schmerzen, die auf einer Skala von 0 bis 10 iiber
3 liegen, sollte die Ubung verlangsamt oder pausiert
werden.

B Wenn Schmerzen schnell zunehmen, muss die Ubung
sofort abgebrochen werden.

Dieser Flyer und zusdtzliche Informationen (,Training Support’
www.iamgsd.org) entspricht den Klinischen Leitlinien (, Neuromuscu-
lar Disorders’ World Muscle Society, Dezember 2021).

Aerobes Training

M Leichtes Aufwirmen; der
Grad des empfundenen
Schmerzes darf nicht {iber-
schritten werden: 3 (mode- =
rat) bis 4, auf der Skala von %
0 bis 10 (0 kein Schmerz, 10
maximale Schmerzen) [3].

B Im ,Second Wind“ kann
regelméfliges moderates ae-
robes Training den Muskel- |
Stoffwechsel verbessern.

B Beim Training sollte die
Herzfrequenz 50 % bis 75 % der maximalen Herzfre-
quenz bleiben: 208-(0,7 x Alter).

M 2 bis 4 Mal pro Woche trainieren, jeweils 20 bis 90 Mi-
nuten.

B Nach dem Training sind leichtes dynamisches Dehnen
und gute Flitssigkeitszufuhr zu empfehlen.

Weitere Leitlinien zum aeroben Training [4].

Der Betroffene muss:

B Vor Beginn des Trainings medizinische Beratung
erhalten.

B Den CK-Grundwert durch mehrere Bluttests be-
stimmen ( typisch: 2-25x tiber dem Normalwert
oder ca. 400 - 5000 U/1).

M Dringend die Regel beachten: ,Kein Schmerz =

Gewinn'
Kreatinkinase
M Plasma-CK (oder CPK) ist ein Marker fiir Muskel-
schaden.

B Wenn Bedenken hinsichtlich Schmerzen oder
Krampfen auftreten, kann mittels eines CK-Tests
beurteilt werden, ob das Training zu intensiv war
(hoherer CK-Wert als personlicher Grundwert).

Krafttraining

Aufwirmen

Gehen oder in die Pedale treten,
um ,,Second Wind“ zu errei- |
chen (siehe aerobes Training),
so fiir 12 Minuten fortfahren.
Anschlieflend weitere 12 Mi-
nuten Oberkorpertraining, um
dort ,,Second Wind“ zu errei-
chen. Der ,,Second Wind“ kann
nur in der beanspruchten Mus-
kulatur erzielt werden.

Krafttraining

Benutzen Sie Gerdte zum Training grofler Muskelgrup-
pen. Sitze von 6 Wiederholungen. Sanftes dynamisches
Dehnen fiir 10-30 Sekunden nach jedem Satz, um Steif-
heit zu reduzieren. Anwendung des Zirkeltrainings, ab-
wechselnd an mehreren Geriten, Erholung von 3 Minu-
ten zwischen den Sétzen.

Beispiel: 3 bis 4 Runden: Beinpresse > Brustpresse >
Sitzendes Rudern/Latzug nach unten-> Bauchmuskelma-
schine.

Belastung: sollte so eingestellt werden, dass eine Bewer-
tung der wahrgenommenen Anstrengung (RPE-Skala)
von 6-7 und der wahrgenommenen Schmerzen (RPP-
Skala) von 0-1 (beide auf einer Skala von 0-10) moglich
ist [3]. Die Belastung kann erhoht werden, wenn der
RPE-Wert in zwei aufeinanderfolgenden Sitzungen < 6
betragt.

Warnung: Wenn der empfundene Schmerz schnell an-
steigt, muss die Ubung sofort abgebrochen werden; ho-
hes Risiko einer Kontraktur. In der Ruhephase fithren
Sie dynamische Bewegungen ohne Belastung und sanfte
Dehnungen durch, bis der Schmerz verschwindet, dann
den Zirkel fortsetzen.

Abkiithlung

Dynamische Ubungen mit niedriger Intensitéit. Beenden
Sie die Ubung mit passivem Dehnen; Fliissigkeitszufuhr
mit stillem Wasser.

Wiederholung
Bis zu 3 nicht aufeinanderfolgende Tage pro Woche.
Siehe dazu: Weitere Leitlinien zum Krafttraining [4].



