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Dr. Brian McArdle veroffentlichte 1951

eine Arbeit mit dem Titel: ,, Myopathy
due to a defect in muscle glycogen
breakdown™'. Er beschreibt einen
jungen Mann mit einer lebenslangen
Vorgeschichte belastungsbedingter
Muskelschmerzen und -verhértungen
- Symptome, die von den
behandelnden Arzten als eingebildet
verworfen worden waren. Heute
kennen wir dieses Krankheitsbild als
‘McArdle-Disease’ oder
Glykogenspeicherkrankheit Typ V.
Inzwischen ist die molekulare und
genetische Grundlage der Krankheit
bekannt
Dr. McArdle starb 2002 mit 91 Jahren.




Vorwort

Obwohl die McArdle-Erkrankung bereits meist im Kindesalter ihre ersten
Symptome zeigt, wird bei fast der Halfte der Betroffenen die Diagnose nicht
vor dem 30. Lebensjahr gestellt. Typische Symptome wie reduzierte
korperliche Belastbarkeit, Muskelschmerzen und —krampfe werden nicht als
Ausdruck einer Krankheit erkannt. Selbst das Auftreten einer
Rhabdomyolyse, der Untergang von Muskelfasern durch Uberlastung mit
der Gefahr der Nierenschadigung, wird oft nicht entsprechend gewertet.

So muss der Betroffene viel Unverstindnis seiner Umwelt erleben und
seinen eigenen Weg im Umgang mit der Erkrankung finden. Ob es ,,nur
eben schnell iiber die Strafle zum Bus gehen” oder eine ungewohnte,
wiederholt durchgefiihrte Alltagsbewegung ist, schon blockiert die
Muskulatur mit Schmerzen und Steifigkeit. Selbst wenn die Diagnose
feststeht, ist es schwer, den eigenen Korper zu verstehen und mit den
Einschrénkungen umzugehen, Uberlastungen zu vermeiden.

Zudem ist Bewegung gerade fiir den McArdle-Patienten so wichtig. Der
enge Kontakt zum behandelnden Arzt und der Austausch in der
Selbsthilfegruppe sind von besonderer Bedeutung. Mit seinem praktischen
Ratgeber fithrt Andrew Wakelin Sie an typischen ,,Fallen® des Alltags vorbei
und unterstiitzt Sie bei der Bewiltigung der Herausforderungen des Alltags.

Dr. med. Carsten Schroter

Chefarzt der Neurologischen Abteilung
Klinik Hoher Meif3ner
37242 Bad Sooden-Allendorf

_7-



Uber McArdle

Eine sehr seltene Muskelkondition

Bei McArdle handelt es sich um eine sehr seltene Storung des Stoffwechsels
in den Muskeln. In Grofibritannien sind ungefihr 200 Menschen
diagnostiziert, aber wir glauben an ein Vorkommen von 1:100.000
insgesamt, also ungefédhr 600 in den UK. McArdle wird durch Eltern
vererbt, die beide Tréger dieser Krankheit sind. McArdle ist nicht
ansteckend. Es gibt noch keine Heilung, aber durch bewuf3te
Lebensfithrung kann vieles erreicht werden.

Energiemangel

McArdles leiden wihrend der ersten 10 Minuten jeglicher Aktivitat und
durchgehend bei intensiver Anstrengung unter einem gravierenden Mangel
an Energie. Vorsicht ist geboten, da schon Aktivititen wie Kauen oder das
Abtrocknen nach dem Duschen Probleme bereiten konnen.

Symptome und Risiken

McArdles erscheinen normal und gesund. Kérperliche Belastungen jedoch
fithren zu vorzeitiger Erschopfung, stark erhohter Herzfrequenz,
Schmerzen und Muskelverkrampfungen. Bei fortgesetzter Belastung trotz
Schmerzen blockiert der Muskel und schwillt an. Muskelzerstérung
(Rhabdomyolyse) ist wahrscheinlich und fiihrt in schweren Fallen zu
lebensbedrohlichem Nierenversagen oder dem Kompartment-Syndrom. In
beiden Fallen ist sofortige érztliche Hilfe erforderlich.

_8-



Langfristige Risiken

Die langfristigen Risiken liegen vor allem in hdufigen Muskelverletzungen
durch wiederholte Uberbelastung oder auf der anderen Seite in
allmahlichem Muskelschwund durch systematische
Belastungsvermeidung.

Angepasste korperliche Aktivitit

Zur Bewiltigung der notwendigen alltéglichen Aufgaben muf3 der
Betroffene jede belastende Aktivitat in kurze Abschnitte von wenigen
Sekunden einteilen. Einige Tétigkeiten werden vermieden oder in
anderer Form ausgefiihrt. McArdles sollen auflerdem viel moderaten
Sport betreiben, um ihre aerobe Kapazitat zu steigern.

Die technische Seite

McArdle wird auch Glykogenspeicherkrankheit TypV genannt. Sie wird
autosomal-rezessiv vererbt. Auf Grund von Mutationen auf dem
PYGM-Gen auf Chromosom 11 fehlt das Enzym Muskelphosphorylase in
den Muskelzellen. Dieses Enzym (bestehend aus 842 Aminoséuren) ist
notwendig, um Glykogen (der Kraftstoft des Muskels) zu Beginn einer
korperlichen Tatigkeit und wahrend intensiver korperlicher Belastung in
Energie umzuwandeln.
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Gebrauch dieses Buches

Die Tips des Buches

Diese Tips wurden von vielen McArdles der ganzen Welt zusammengetragen.
Es sind hauptsichlich praktische Tips dazu, wie kérperliche Belastungen
angepasst und korrigiert werden konnen, um Probleme zu vermeiden bzw.
einfacher zu bewiltigen. Hoffentlich findest Du hier einige Tips, die auch fiir
Dich neu sind. Das Glossar am Ende des Buches erkldrt Dir nicht vertraute
Worter.

Es liegt bei Dir

Du solltest zunéchst vollig sicher sein, dass Deine Diagnose korrekt ist. Wir
sind alle leicht unterschiedlich betroffen, abhangig von unseren bisherigen
Aktivititen, anderen erschwerenden Bedingungen und unserer aktuellen
Fitness. Beurteile jeden Tip individuell und probiere aus, ob er fiir Dich
passend ist. Versuche Ideen aus den Tips auf andere Aktivititen anzuwenden.

Hinweise

Dieses Buch kann keine personliche medizinische Beratung Deines
Hausarztes oder des McArdle- Spezialisten ersetzen. Es soll zusatzliche Hilfe
sein. Die Kenntnisse iber McArdle mégen sich mit der Zeit é&ndern. Die
Websites der AGSD-UK und der Selbsthilfegruppe Glykogenose informieren
tiber Aktualisierungen und ob eine neue Auflage des Buches verfiigbar ist.

~10-



Alltag

Anpassung und Korrektur kleiner
Verrichtungen unseres taglichen Lebens
konnen uns helfen, Muskelverletzungen

zu vermeiden. Dies ist deshalb wichtig, da
trotz einer regelméfliigen Erholung des
Muskels wiederholte Schiadigungen zu
dauerhaften Problemen fithren kénnen.
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Sechs Sekunden-Regel

B Bei maximaler korperlicher Belastung reicht die Start-Energie nur fiir 5
bis 10 Sekunden’.
W Beispiele: ein fest verschlossenes Glas 6ffnen, auf
Zehenspitzen stehen, einen schweren Gegenstand
heben oder schieben, eine Treppe hinaufeilen.
B Die Start-Energie hangt ab von dem im Muskel
gespeicherten Vorrat an ATP (Adenosintriphosphat) und
Kreatinphosphat.
B Wenn dieses Reservoir erschopft ist, wandelt der Muskel gesunder
Menschen zur Energiegewinnung gespeichertes Glykogen in
Glukose um.
Fiir McArdles ist dies unmoglich, da ihnen das dazu notwendige Enzym
Muskelphosphorylase fehlt.
Es kann sich eine schmerzhafte Muskelkontraktur entwickeln, die fiir
Stunden oder gar Tage anhilt.
Am besten vermeidet man derartige Belastungen.
Wenn Du sie unbedingt erledigen mufit, zihle bis 6.
Unterbreche die Ttigkeit, auch wenn die Aufgabe nicht erledigt ist.
Mache eine Pause, damit Deine Muskeln sich erholen kénnen.
Dein ATP-Reservoir wird sich im wesentlichen nach einer Minute
erholt haben und vollstindig nach ungeféhr drei Minuten. Versuche es
dann erneut.

Mehr iiber die Sechs Sekunden-Regel erfihrst Du im McArdle-Handbuch.
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Alltag

Nimm Dir
Zeit.

Uberstiirze
nichts.

Hetze ist der Hauptfeind der McArdles. Der Energieaufwand ist zu
grof3 und wir riskieren Muskelkrampfe.
Versuche vorauszuplanen, nimm Dir mehr Zeit und erledige alles
Schritt fiir Schritt.
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Alltag

= Trage alle Lasten
am Korper.

Nutze den
Korperkontakt.

Lasten sehr eng an den Korper zu pressen, reduziert den Kraftaufwand.
Es entsteht eine Reibung mit dem Korper, die das Gewicht von den
Armen auf den Korper verlagert. Einige Gegenstinde konnen bequem
auch auf der Schulter getragen werden.

—-14 -



Alltag

Wechsele zwischen Deinen
verschiedenen Aktivitaten.

Nutze ‘mal den linken,
‘mal den rechten Arm.

Unterschiedliche Aufgaben fithren zur Nutzung unterschiedlicher

Muskeln. Jeder Wechsel bedeutet, erschopfte Muskeln kénnen sich

erholen. Zum Beispiel: Sauge Staub fiir einige Minuten, ‘mal rechts,
‘mal links, dann bringe den Abfall hinaus, jetzt sauge weiter.

~15-
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Alltag

Im Supermarkt
nimm den Finkaufswagen
und keinen Korb.

Stell’ Dich in der
Schlange an und

benutze keine
Schnellkasse.

Wenn Du nur fiir ein paar Dinge einkaufen gehst und einen Korb

nimmst, wirst Du es bedauern, weil schnell noch etwas mehr dazu

kommt. Die Schlange an der Kasse gibt Deinen Armen eine Pause
zwischen dem Ausladen auf das Band und dem Einpacken der Ware.
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Alltag

Beim ‘Tragen von
Einkaufstiiten

schiebe Deine
Hand durch
die Griffe.

Finger, die eine Tiite halten, nehmen eine starre Position ein und
begiinstigen eine Kontraktur. Stattdessen schiebe Deine Hand durch
den Griff und verteile damit das Gewicht auf die gesamte Hand. Oder
verwende Einkaufstiiten mit schulterlangen Riemen.
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Alltag

= Mach’ es Dir bequem.

i

Vermeide schwierige
Korperhaltungen
tiber lingere Zeit.

Eine umsténdliche Korperhaltung begiinstigt Kraimpfe. Mache es Dir
also so bequem wie méglich, auf dem Zahnarztstuhl oder beim Stehen
im vollen Bus oder Zug. Wenn das nicht moglich ist, verandere
regelmiflig Deine Haltung.
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Alltag

Teile korperliche
Anstrengungen in kleine
Portionen ein.

Zum Beispiel Koffer tragen und in
das Auto verladen.

Begrenze jede Handlung auf 6 Sekunden maximaler Anstrengung.
1) Tragen zum Auto. 2) Heben. 3) Einrdumen. Mach’ eine Pause
von 1 bis 3 Minuten zwischen jedem Arbeitsschritt, damit Dein

Energiespeicher sich erholen kann (siehe Dein
ATP-"Reservoir, Seite 54).
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Alltag

o~ Widerstehe dem
5  Druck von Freunden
und Umgebung, Dinge
zu tun, die schadlich
fur Dich sind.

Du mufit nicht das Gefiihl haben, Schritt halten zu miissen;
tue niemals etwas, nur weil es peinlich wire, es nicht zu tun. Sei Du
selbst und handle nach Deinen Bediirfnissen
(siehe Tip 122).
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Alltag

Versuche es bei
Kleinkindern #
mit einem Laufgurt.

Sie koénnen dann nicht
weglaufen, wenn gerade
Deine Muskeln versagen.

Bei einem Kleinkind probiere einen Laufgurt fiir unterwegs.
Du vermeidest, dass es auf die Strafle oder in andere Gefahren
rennt, wenn gerade Deine Muskeln streiken.

-21-



Alltag

Nimm die Treppe -

1

‘Wir miissen Muskelabbau verhindern, also vermeide nicht alle
korperlichen Belastungen. Wenn Du kannst, steige langsam ein oder
zwei Treppen hinauf und nimm fiir den Rest des Weges den Aufzug.
Aber laufe nicht im Gedringe mit oder mit jemandem, von dem Du

glaubst, mithalten zu miissen (siche Tips 32, 97).
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Alltag

Baue korperliches
Training in
Dein Alltagsleben ein.

Organisiere Dein Leben so, dass Du automatisch kérperlich beweglich
bleibst, ohne dabei an Zeitverschwendung zu denken. Kannst Du zur
Arbeit zu Fuf} gehen? Gehst Du zur Mittagszeit aus, statt an Deinem

Schreibtisch sitzen zu bleiben? Machst Du Deine Einkiufe zu Fuf3,
statt zu fahren? (Siehe Tip 121.)

~23-
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Alltag

Relax!

Versuche, Belastungen und Aktivititen
zu vermeiden, wenn Du angestrengt
und gestresst bist.

Verspannte Muskeln arbeiten mehr anaerob als aerob. Also Vorsicht vor
korperlichen Anstrengungen, wenn Du nervos und angespannt bist. Wenn
Du unbedingt diese furchterregende Achterbahn fahren willst, vertraue der

Technik und klammere Dich nicht an die Griffe. Hast Du Hohenangst,
vermeide die Kante.
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Alltag

Bitte um ein
Hotelzimmer
in den unteren
Stockwerken.

Wenn Du in Wohnblécken und grofien Hotels iibernachtest, bitte
immer um ein Zimmer im Erdgeschof} oder 1.Stock. Bei Feueralarm
(wenn die Aufziige nicht benutzt werden diirfen), muflt Du nicht die

ganzen Treppen hinunterlaufen.
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Alltag

,Kleine Helfer"

fur die Kiiche.

Kartoffelstampfer
mit waagerechtem
Griff sind leichter zu
pressen.

Elektrischer

o
iy \?:senéffnen

Griff auf Kessel
statt seitlich.
Nur benétigte
Menge einfiillen.

Hilfsmittel zum

.=  Langstielige

Standfeste Reibe

Offnen von | Kehrschaufel und mit stabilem Griff.
Schraub- Besen ersparen das
Glasern. ‘ Hocken.
Elektrische Kleine Pfanne, statt Elektrischer
Kiichen- grofie,schwere. Flaschenéfiner.
. maschine oder
“.il “ Gemiisereibe.

Vermeide Greifen, Hocken, Heben in der Kiiche. Dies sind einige

Ideen fiir helfende Kiichengerite.
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Alltag

Versorge die Muskeln, die
durch Hustenanfille und
Niesen strapaziert werden,
mit ein wenig ,,Kraftstoff ".

Anhaltendes Husten kann
Muskelkrampfe verursachen.*

Halte das Risiko von Krdmpfen gering - beuge
unkontrollierten Muskelkrampfen mit einem zuckerhaltigen Getrank
wie Fruchtsaft vor®. Bei Diabetes allerdings besser vermeiden.
*Ebenso Lachanfille, aber es ist nicht leicht, diese im Voraus zu planen.
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Alltag

Vorsicht bei kaltem
Wetter aufSer Haus.

Unterkiihlte Muskeln arbeiten
mit hoherer Belastung.

Kalte Muskeln arbeiten verstirkt anaerob, fiir McArdles unmdéglich.
Also besondere Vorsicht bei niedrigen Temperaturen. Zittern ist sehr
anaerob - zuriick in die Wirme.
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Alltag

Benutze eine Leiter mit
breiten Stufen,
nicht mit
runden
-\ Sprossen.

Leitern sind tendenziell gefihrlich; wir miissen immer so sicher wie
moglich sein. Stehen auf engen runden Leitersprossen belastet Waden
und Fuflsohlen verstarkt. Es ist bequemer auf grofen flachen Stufen.
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Alltag

Lerne, auf Deinen
Korper zu horen.

Erkenne die Signale Deines Korpers, die Dir sagen: ,,Langsam oder
mache eine Pause®. Mit der Zeit funktioniert Deine Selbst-
Wahrnehmung ohne nachzudenken; McArdle wird zur
Nebensache (siehe Tip 119).
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Alltag

Verlasse Kneipen
und Nachtclubs, 4
bevor sie
schlief3en.

Die Sperrstunde ist eine typische Situation fiir Aggressionen und
Reibereien. Wir kénnen nicht weglaufen. In eine Auseinandersetzung
zu geraten, ist Stress und kann sehr schadlich fiir unsere Muskeln sein.
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Alltag

Frage nach
einem Behinderteneingang
bei Sportstadien usw.

LY

In Konzerthallen und Sportstadien finden wir Menschenmengen, lange
Giénge und Treppen - fiir uns potenzielle Probleme. Frage vorab nach
Behinderteneingdngen, denen eventuell spezielle Sitzplitze zugeordnet sind,
die eine Benutzung des Aufzugs erlauben und einen vorzeitigen Eintritt vor
der Menge ermdglichen.
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Haus und Garten

Ideen fiir Gerite, Ausriistung und
Techniken, die Dir helfen, Deine
Aufgaben zu bewiltigen ohne
Schaden zu nehmen.
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Haus und Garten

Zwei Rader

besser als eines. /' /“

-

Eine Schubkarre mit zwei Radern verteilt das Gewicht der Ladung. Bei
einrddrigen Schubkarren miissen die Arme einen grofien Teil des
Gewichtes anheben; fiir die Balance der Schubkarre ist zusitzliche

Muskelkraft erforderlich.
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Haus und Garten

Unkraut jaten?
Sauber machen?

Sitzen oder Knien —
besser als Hocken.

Hocken oder Kauern beansprucht anhaltend grof3e Muskelgruppen
- eine sehr starke Anstrengung. McArdles brauchen regelmaflig
arztliche Hilfe nach einer langeren Titigkeit im Hocken. Sitzen oder
Knien ist sicherer fiir uns.
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Haus und Garten

Benutze eine Gartenschere

— mit Offnungsmechanismus
— das reduziert den Kraftaufwand.

Versuche nicht, etwas sehr Dickes zu schneiden. Der Griff
zum Schneiden mit einer Gartenschere kann Krampfe verursachen.
Benutze eine Schere, die sich automatisch 6ffnet und so den
Kraftaufwand verringert. Mache regelmifig eine Pause (siehe Tip 36).
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Haus und Garten

Mit Kettensége arbeiten?
(oder anderen gefahrlichen Werkzeugen)

Bringe Arme und
Beine zunachst in den
‘second wind.

Fiir die Arbeit mit gefdhrlichen Werkzeugen wie einer Motorsége
bringe Dich zunidchst in den ‘second wind’ Du wirst Dich nicht der
Gefahr aussetzen wollen, dass bei laufendem Gerit Deine Muskeln

versagen oder Du einen Krampf bekommst
(siehe ‘second wind;, Seite 48).
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Haus und Garten

— Benutze Spannbettlaken
fiir Dein Bett.

Die Matratze muf3 nicht
o so stark angehoben werden.
rosy

Das Anheben der Matratze beim Beziehen mit dem Betttuch ist ein
Risiko, insbesondere, wenn die Matratze keine Griffe hat.
Spannbettlaken erfordern weit weniger Kraft.
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Haus und Garten

Benutze einen
Trolley, um
schwere |
Gegenstiande ﬁ '1\
zu bewegen. 4!

Ein leichter Falt-Trolley kann verstaut und bei Bedarf hervorgeholt
werden. (Ein Korb auf Réddern ist auch moglich). Zum Beispiel beim
Ausladen des Einkaufs aus dem Auto, einer Anlieferung oder beim
Verriicken von Mdbelstiicken oder anderen schweren
Gegenstanden im Haushalt.

-39-



Haus und Garten

Habe einen Stuhl
oder Schemel zur

Hand, um Biicken F
zu vermeiden. !J ]

Zum Beispiel beim Befiillen von Waschmaschine oder
Geschirrspiilmaschine.
In biickender Haltung arbeiten verlangt viel Kraft. Um die richtige
Arbeitshohe zu haben, kannst Du viele Aufgaben im Sitzen erledigen.
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Haus und Garten

Richte Dein Haus
richtig ein:

Niedrige Ablagen fiir schwere Gegenstinde.
Keine ungiinstigen Reichweiten.

Hin- und herzugehen ist gut fiir Dich.
Richte Dich so ein, dass Du Dich so viel wie mdglich im Haus bewegen
muflt - vom Tisch zum Teekochen, zur Toilette, zum Fernsehen usw.
Versuche, schweres Heben zu vermeiden.
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Haus und Garten

Hange Deine
Wischeleine niedriger.

Deine Arme mit schwerer, nasser Wische hochzuhalten, ist anaerob.
Dies ist Dir nur fiir ein paar Sekunden moglich.
Eine niedrige Wischeleine verlangt weniger Energie. Hinge grofle und
kleine Teile abwechselnd auf, um Deinen Muskeln Pausen zu geben.
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Haus und Garten

Tausche einige
Pflichten mit
Deinem Partner.

Er/sie kann die fiir
Dich riskanten tibernehmen.

Dein Partner kann regelmaf3ige Haushaltspflichten ibernehmen, die
fiir Dich zu anstrengend sein konnten. Du tibernimmst die leichteren
aeroben, die Dir gut tun konnen.
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Haus und Garten

Bringe Deine
Arme in den
C . bl
second wind.

Erledige die
Biigelarbeit.

Es gibt nicht viele Gelegenheiten, die Arme in den ‘second wind’ zu
bringen, Biigeln ist eine davon. Fange langsam an, um in den ‘second
wind’ zu kommen, dann erledige den ganzen Stapel, um Nutzen daraus
zu ziehen. Vermeide das Biigeln in Hast fiir ein Teil, das Du gerade
brauchst (siehe ‘second wind; Seite 48).
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Haus und Garten

Plane das
Treppensteigen.

Sammle alles am Fufle der Treppe. Nimm’s mit, wenn Du per se nach
oben muf3t. So vermeidest Du unnétiges Treppensteigen. Nimm die
Treppe nie in Eile (siche Tip 9).
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Fiihre eine Liste, um
Deine Aufgaben
organisieren und efhzient
erledigen zu kénnen.

Eine Liste aller anfallenden Aufgaben hilft, diese zu organisieren
und zu bewiltigen oder sie an andere zu delegieren.
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Korperliche
Aktivitat

Die Lehrbiicher sprechen von
Belastungsintoleranz beim Training als
Hauptsymptom bei McArdle. Alltdgliche
Aktivitiaten sind jedoch gleicherweise
problematisch wie geplantes Training.
Hier einige Ideen.

=4l =
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‘Second wind’

Spiirst Du zu Beginn einer kérperlichen Aktivitat, dass Deinen
Muskeln Energie fehlt oder sie sich verkrampfen, verlangsame. Wenn
der Schmerz nicht nachlafit, lege eine Pause ein. Ist der Schmerz
verschwunden, kannst Du Deine Tétigkeit wieder aufnehmen.

Nach 6 bis 10 Minuten fliefit mehr Blut und Sauerstoff zu den
Muskeln. In den Muskeln gespeichertes Fett und im Blut
zirkulierendes Fett und Glukose versorgen nun den Muskel.

Unsere Leber setzt aus ihrem Vorrat an Glykogen Glukose frei.

Der ‘second wind” schwicht die Blockade von Muskel-Glykogen
teilweise ab.

Du wirst lernen, dies zu erkennen. Die Herzfrequenz ist ein guter
Indikator; sie sinkt, sobald der ‘second wind’ einsetzt.

Der ‘second wind’ funktioniert nicht ganzheitlich. Der Effekt tritt nur
bei der jeweils belasteten Muskelgruppe ein.

Auch im ‘second wind’ kann es zu Muskelschmerzen und
Kontrakturen kommen, wenn Du Deine Trainings-Intensitét erhohst.
Also bestimme auch jetzt Dein Tempo selbst.

Sportliche Betdtigung im ‘second wind’ trainiert die Muskeln und
verbessert die aerobe Kapazitit - der ‘second wind’ wird leichter
erreicht und die Belastungsfihigkeit erhoht.

Idealerweise sollten wir den ‘second wind’ erreichen und das Training
fiir 30 bis 45 Minuten fortsetzen; moglichst taglich.

Du findest mehr iiber den ,second wind" im McArdle-Handbuch.
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Korperliche Aktivitit

Informiere Dich
tiber den ‘second wind’
und trainiere ihn.

Der ‘second wind’ bedeutet, dass leichte bis moderate
Aktivititen/Ubungen® sichtbar leichter fallen. Er ist ein wesentliches
Merkmal von McArdle. Untersuchungen haben bestitigt, dass der
‘second wind’ universal fiir alle McArdles gilt, aber einige brauchen
Hilfe, um ihn zu erkennen.
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Korperliche Aktivitdit

— QGreifen. Greifen. Greifen.

Nein! Nein! Nein!

Wir kénnen nicht mit maximaler Kraft fiir mehr als 6 Sekunden greifen.
Deshalb sei vorsichtig bei all diesen Dingen. Wenn das Marmeladenglas
nicht nach 6 Sekunden geofinet ist, versuche es spiter noch einmal.
Wechsel die Hand regelmiflig beim Tanken (siehe ‘Sechs Sekunden-
Regel, Seite 12).
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Korperliche Aktivitit

"YO? Merke Dir diesen Tip.
T‘? Er hilft fast immer.

Vermeide Schmerzen und Krampfe und folge

DEN VIER MCARDLE-Rs
* Realisieren
* Reagieren
* Regenerieren
* Reaktivieren

Realisiere — dass Deine Muskeln anfangen sich zu verspannen.
Reagiere - bremse Dich oder mache eine Pause.
Regeneriere - wenn diese Phase mehr als eine Minute dauert,
hast Du es {ibertrieben.

Reaktiviere - Dein aerobes Training, da es lebenswichtig fiir uns ist.
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Korperliche Aktivitdit

Beachte eine
— erhohte

|--. Herzfrequenz
als Signal
herunterzuschalten.

Fiir einige ist die Herzfrequenz ein bessere Richtschnur als
Muskelreaktionen. Halte Deine Muskeln aktiv. Steigt Deine
Herzfrequenz, verlangsame oder mache eine Pause.
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Korperliche Aktivitit

Erhalte Deinen
‘second wind, setze
Deine Tétigkeit ohne
grofSe Pause fort.

Unterbrichst Du Deine Titigkeit, dann wird Dein ‘second wind’
allméhlich schwicher und nach etwa 30 Minuten vollstindig vergehen.
Vermeide lange Unterbrechungen (siehe ‘second wind;, Seite 48).
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Aerobe
Energiebahn

Langsamer Fluss
(Wird bei McArdle
verbessert durch
‘second wind'
und aerobes
Training)

Energielieferung
zum Reservoir

Steigt bei Ruhe
oder geringem
Energieverbrauch

Pegel
des ATP-
Reservoirs

Fallt bei
hohem
Energieverbrauch

Anaerobe
Energiebahn

Schneller Fluss

Ist bei McArdle
blockiert (keine
Muskelphosphorylase)

1 1
ATP- i E Keine
g0 1 Energielieferung
’RESER‘{OIR i E zum Reservoir
er einzelnen
Muskelzelle i E
]}

Pegel des
ATP-Reservoirs
fallt, falls AbfluB
schneller als ZufluB

Fortgesetzte
Aktivitat
bei leerem
ATP-Reservoir
verursacht
Muskelschdaden

EnergieabfluB® zur
Aktivierung des Muskels
AbfluB darf den ZufluB nicht bis zur
totalen Entleerung des Reservoirs tiberschreiten.
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Dein ATP-,Reservoir

Anpassen der Aktivitit
McArdles miissen ihr Tempo bestimmen, damit ihr Energieverbrauch die
Energielieferung tiber den aeroben Weg nicht tiberschreitet.

Energievorrat in der Muskelzelle

ATP (Adenosintriphosphat) wird bendtigt, um Energie fiir Muskel-
kontraktionen bereitzustellen. Der kleine Vorrat in jeder Muskelzelle wird
aufgefiillt durch den schnellen anaeroben und den langsamen aeroben Weg.
Bei McArdle funktioniert nur der langsamere aerobe Weg.

Stelle Dir den ATP-Energievorrat als Reservoir vor

Der anaerobe und der aerobe Energiefluss sind als Versorgungsleitungen
zum Reservoir abgebildet. Die anaerobe Leitung ist weit und reagiert
unmittelbar mit einem starken Energiefluss. Sie ist bei McArdles blockiert.
Die aerobe Leitung ist enger und langsamer, aber funktioniert verlasslich.

Entleere nie das Reservoir

Korperliche Aktivitit verbraucht die Energie aus dem Reservoir. Um es
nicht vollstandig zu leeren, darf der Abfluf3 nicht grofier als der Zufluf3, er
sollte geringer sein. Ist der Abfluf} grofer als der Zufluf}, wird die Energie
bald erschépft sein. Dies ist zu vermeiden, weil bei fehlendem ATP die
Muskeln kollabieren.

Mehr hierzu erfihrst Du im McArdle-Handbuch.
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Korperliche Aktivitdt

Mache Halt
vor dem Risiko.

= sl

e

e :..“

Vor riskanten Aktivititen wie dem Uberqueren einer
Strafle pausiere fiir eine Minute.
Danach hast Du geniigend Energie fiir Dein Vorhaben.
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Korperliche Aktivitit

ﬁ'1r8

% ATP

Schmerz spiirst Du erst, nachdem der Schaden eingetreten ist.
Lerne, frithe Signale zu erkennen, um Schaden zu vermeiden.
Verlangsame oder pausiere rechtzeitig. Schon nach 30 Sekunden Pause
ist der Energie-Vorrat Deiner Muskeln wieder bei 80%.

Das gibt Dir mehr Spielraum.
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Korperliche Aktivitit

Lerne, wie Du
‘schlechte Tage’
vermeidest.

McArdles berichten von Tagen, wenn
sie nur schwer in die ‘Gédnge kommen.

Dafiir gibt es viele Ursachen — was Du gegessen hast, Stress, das Wetter,

und am wichtigsten: der zu schnelle Wechsel von einer inaktiven Phase

zur Aktivitét. Je langer Du inaktiv warst, umso mehr Sorgfalt ist notig,
in den ‘second wind’ zu kommen (siehe auch das Handbuch).
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Korperliche Aktivitdit

Schwimme
nur dort, m #

wo Dunoch Z
stehen kannst. /

Nimm Dich vor
Wellen in Acht!

Deine Muskeln kénnen versagen, fiir diesen Fall solltest Du im
Wasser immer stehen konnen. Im Meer konnen Wellen Dich
iiberrollen und es sehr erschweren, wieder auf die Beine zu kommen.
Schwimme immer in Begleitung!
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Korperliche Aktivitit

- Geh zum
Physiotherapeuten,
um schwache Muskeln
aufzubauen.

Leichter Muskelschwund ist ein bekanntes Problem bei McArdle,
vor allem am Oberkorper. Hast Du schwache Muskeln, suche Hilfe zu
ihrer Kriftigung. Es ist wesentlich, dass der Physiotherapeut mit
McArdle vertraut ist.
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Training:
gut, schlecht

Regelmafliges Training im ‘second wind’
verbessert unsere aerobe Kapazitat; wir
koénnen mehr erreichen ohne Schmerzen
und ohne Risiko einer Muskelverletzung.
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Grunde fur’s Trainieren

Korperlich aktiv zu bleiben, ist nicht nur wegen McArdle gut.

Mehr und regelmafige kérperliche Aktivititen sind nachweislich von
Gewinn fiir jedermann. Es nutzt insbesondere:

M Deiner mentalen Gesundheit und Fitness
B Deinem Herzen und Blutkreislauf

M Deinem Blut und Stoffwechsel

B Deiner Muskelausdauer und Flexibilitat
M Deiner Balance und Koordination

M Deiner Knochendichte und Festigkeit

Vor allem mit zunehmendem Alter sind wir wachsenden
gesundheitlichen Problemen ausgesetzt. Fiir McArdles sind dies oft
hohes Cholesterin, Diabetes oder Ubergewicht. In all diesen Féllen ist
regelmafiges Training von groflem Nutzen.

Zur Zeit ist die einzige Therapie bei McArdle eine Verbesserung der
Fitness und Kontrolle des Gewichts. Also bleibe korperlich aktiv
und trainiere regelmiflig.
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Training: gut, schlecht

Gestalte Dein
Training gesellig
und vergniiglich.

Dann ist es viel einfacher,
bei ,,der Stange® zu bleiben. |

Verabrede Dich mit einem Freund, der auch trainieren sollte; erklire
ihm McArdle. Wiahle Dir eine Strecke aus, die Dir Freude macht und
Du keine Sorgen haben muf3t, was Dich an der nichsten Ecke erwartet.
Fiir das Laufband wihle eine Zeit, in der eine Radio- oder
Fernsehsendung Deines Interesses lauft.
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Training: gut, schlecht

Ignoriere den Spruch:
,»INO pain, no gain"

FALSCH!

Fiir McArdles sind Schmerzen beim Training ein deutliches
Zeichen, dass wir tibertreiben und verlangsamen oder eine Pause
machen miissen. Das nachste Mal, wenn jemand im Fitness-Center
so etwas wie ,,Ohne Schmerzen kein Gewinn® sagt, ignoriere ihn;
es ist falsch fiir uns.
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Training: gut, schlecht

Beherzige die Redewendung
,Wer rastet, der rostet”

RICHTIG!

Wenn wir jegliche aerobe Kapazitit in einem Muskel verlieren, wird
Training schwierig und schadigend. Wir miissen unsere Aktivitat
beibehalten, da es sehr schwer ist, sich von einem sehr niedrigen

Level wieder zu erholen. Aber auch hier gilt: Es ist nie zu spit’.
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Training: gut, schlecht

Halte Dir
einen Hund.

\f?

Er wird Dich ganz

sicher zum 4
Spazierengehen %
bringen. ol -

Ein Hund verldfit sich darauf, dass Du ihn zweimal am Tag ausfiihrst.
Perfekt bei McArdle. Ein gut erzogener Hund wird gerne auf
Erkundungstour gehen, wenn Du pausieren muf3t und wird Dich
nicht schneller ziehen, als Du gehen méochtest.
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Training: gut, schlecht

Nimm Hilfe in Anspruch
zur Planung eines
Trainingsprogramms.

Je geringer Deine Fitness, desto wichtiger ist ein individuelles
Programm fiir Deinen Start. Diese Hilfe leistet zum Beispiel die Klinik
Hoher Meif3ner in Bad Sooden-Allendorf.
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Training: gut, schlecht

Gib Deinem
Training mehr Sinn.

Setze Dir ein langfristiges Ziel.

Ein Ziel, dem Du im wochenlangen Training allméhlich naher
kommst, gibt Deiner Anstrengung mehr Sinn. Dein Fortschritt wird
Dich ermutigen, je ndher Du Deinem Ziel kommst, sei es Ausdauer,

Strecke oder Geschwindigkeit.
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Training: gut, schlecht

Wibhle das richtige & _

Laufband fiir das
héusliche Training.

Gehen ist fiir uns alle eine alltdgliche Aktivitéit, daher auch als Training
am besten geeignet. Wihle das beste Laufband, das Dir Sicherheit
vermittelt und Dich mit den notwendigen Programmen versorgt.

Du findest mehr Informationen auf der Website der AGSD-UK.
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Training: gut, schlecht

Probier’ das Pedelec.

Lafl Dich
nicht
abhangen!

Elektrisch unterstiitzte Fahrrader wurden inzwischen stark verbessert.
Du kannst mit Freunden mithalten, ohne Furcht vor Hiigeln oder
abgehéngt zu werden. Fahrst Du alleine, wirst Du niemals mehr
fiirchten miissen, den Riickweg nicht zu schaffen.
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Training: gut, schlecht

Mache eine Pause beim
Training, wenn Du Dich
nicht gut fihlst
(oder verspannt bist).

Steht der Korper bei Krankheit oder bei Verspannungen unter Stress,
kann Training riskanter fiir uns sein. Unterbrich Deine Routine und
mache eine Pause (siehe auch Tip 12).
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Training: gut, schlecht

Baue Dein Training aus,
~ um Deine Lebensqualitat
zu verbessern.

Wenn wir im ‘second wind’ trainieren, entstehen mehr Mitochondrien
in unseren Muskeln, Helfer bei der Nutzung unserer Fettspeicher®.
Aber es geht nicht nur um eine Erleichterung beim Training, aerobe

Fitness macht alltidgliche Aktivititen sehr viel leichter fiir uns
(siehe ‘second wind;, Seite 48).
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Training: gut, schlecht

Wibhle eine Sportart, die
Geschicklichkeit verlangt.

Achte bei der Wahl einer Sportart darauf, dass Du Dich durch
Geschicklichkeit, weniger durch ,Heldenkraft“ im Wettbewerb
einbringen kannst. Golf ist ein gutes Beispiel, wo Du auch durch vieles
Gehen Deine Fitness bewahrst. Aber nimm einen Trolley fiir Deine
Schlager, keinen Schultersack.
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Training: gut, schlecht

Protokolliere Deine Leistung.

Es unterstiitzt Deine Motivation
beim Training.

Datum Sportart Dauer |Strecke |L2-Minuten- |\ mentare
Strecke

Einfache Aufzeichnungen tiber Deinen Fortschritt schiarfen Deine
Konzentration; die Ubersicht iiber Deine zunehmende Verbesserung
ist eine grofle Motivation. Von der Website der AGSD-UK kannst
Du einen Protokollvordruck herunterladen.
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Wandern mit
McArdle

Es konnen Techniken genutzt werden,
um vielseitiges und anspruchsvolles
Wandern zum Vergniigen zu gestalten
und unsere Fitness zu verbessern.
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Wandern mit McArdle

Plane, dass Deine
Wanderroute im
” Flachland beginnt.

Um leichter in den ‘second wind’ zu kommen, beginne Deine
Wanderung in der Ebene (vorzugsweise auf festem Untergrund).
Ungefihr 1% km sollten dazu ausreichen. Je fitter Du bist,
desto weniger mufit Du diesen Angang beachten (siehe
‘second wind, Seite 48).
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Wandern mit McArdle

Denk’ daran -
‘immer langsam und
bestandig.

Zu Beginn langsam und stetig hilft Dir, sicher in den ‘second wind’ zu
kommen. Keine Hast, langsam und bestandig. An einem Hiigel
vielleicht noch langsamer (siehe ‘second wind;, Seite 48).
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S,

Wandern mit McArdle

Raste, wann immer
Du es brauchst.

Setze Dir keine kiinstlichen Ziele
wie das Zahlen der Schritte.

Wir miissen den Signalen unserer Muskeln folgen und anhalten,
sobald sie es fordern. Kiinstliche Ziele wie: ‘Ich mache jetzt noch
50 Schritte; auf jeden Fall vermeiden. Das kann uns verfiihren, es zu
tibertreiben und eine Muskelkontraktion zu riskieren.
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Wandern mit McArdle

Erlerne den
Einsatz von

¥ Walking-Stocken.

Leichte Teleskop-Stocke aus Aluminium sind sehr gut fiir uns.
Sie verteilen die Belastung auf Beine und Arme und geben dem
Oberkorper Gelegenheit, ebenfalls in den ‘second wind’ zu kommen.
Siehe Hinweise auf den Videos der AGSD-UK YouTube und
der Website.
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Wandern mit McArdle

Stehe seitlich an
steilen Hiangen.

Bei einer Rast an steilem Hang stehe nicht mit den Fuf$spitzen zum
Berg; dann sind Deine Wadenmuskeln angespannt und Du riskierst
eine Kontraktur. Statt dessen stelle Dich seitlich, ein Fuf$ hoher als der
andere. Wechsele hin und wieder das Standbein.
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Wandern mit McArdle

Passe Deinen Schritt der

unterschiedlichen Bodenbeschaffenheit an.

Hohes Gras, Geréll, weicher Untergrund, Sand, Schlamm - alles kann
mehr Anstrengung erfordern. Schon der Versuch, Ausrutschen oder
Fallen zu vermeiden, kann Deine Muskeln verspannen.
Verlangsame Deine Schritte oder raste haufiger.
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Wandern mit McArdle

ick
ack

Bei einem steilen Weg reduziere die Steigung (und dadurch die
Anstrengung), indem Du im Zick- Zack-Kurs die Breite des Pfades nutzt.
Falls der Boden sicher ist, folge an Hangen sanften Winkeln quer iiber
die gesamte Piste, statt den direkten Aufstieg zu nehmen.
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Wandern mit McArdle

Erlaube Dir viele kleine
Pausen auf dem Weg nach

oben und ein kurzes
Picknick vor dem Gipfel.

Andere Wanderer beenden den Anstieg erst mit einer langen Pause auf
dem Gipfel. Wir benétigen beim Aufstieg viele kleine Unterbrechungen.
Mit einer nur kurzen Picknick-Pause verlieren wir nicht den
‘second wind. Wandern wir weiter, frischen wir den ‘second wind’
unserer ‘Bergauf- Muskeln’ auf (siehe Tip 38).
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Wandern mit McArdle

Suche bergauf
kleine Tritte.

Damit muf3t Du Dein Gewicht
nicht zu stark in einen Schritt legen.

Felsige Pfade sind fiir Leute gemacht, die kein McArdle haben.
Der einzelne Schritt ist oft sehr hoch. Suche statt dessen nach
Zwischenschritten, vielleicht sogar abseits des Pfades, um jedes
Anheben Deines Korpergewichtes im Vergleich zum
vorgesehenen Tritt zu verringern.
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Wandern mit McArdle

Lerne beim Wandern
mit anderen McArdles.

Die meisten von uns haben nie Gelegenheit, einen Schicksalsgenossen
zu treffen. Wandern mit anderen, die dieselbe Kondition haben und
verstehen, was Du durchmachst, ist eine Offenbarung.

Wir konnen alle voneinander lernen.
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Wandern mit McArdle

Wabhle leichte
Wanderschuhe.

Bei der Wahl Deiner Wanderschuhe achte auf eine Marke, die
leichtgewichtige Schuhe herstellt — es macht einen grofien Unterschied.
Die Sohlen sollten ein starkes Profil haben, so dass Du Dich auf
schlechten Wegen sicher fiihlst und Dich nicht verkrampfst.
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Wandern mit McArdle

Sitze oder knie zum
Anziehen der Schuhe.

Es verringert das Risiko eines Krampfes
der noch nicht warmen Muskeln.

Vor der Wanderung sind Deine Muskeln noch nicht im ‘second wind.
Setze Dich daher oder knie, um die Schuhe anzuziehen, statt Deine
Waden zu dehnen, indem Du einen Fuf§ anhebst. Mache eine Pause

zwischen dem Zubinden beider Schuhbinder, Deine Arme oder
Finger konnten sich verkrampfen.
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Wandern mit McArdle

Vermindere Deine
Geschwindigkeit, wenn die
Steigung sich dndert.

Zu Beginn von Steigung oder Gefille werde langsamer, weil Du nun
andere Muskeln einsetzen wirst, die nicht im ‘second wind’ sind.
Dies schiitzt zudem vor Krampfen, die durch erhohten
Kraftaufwand eintreten konnen.
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Wandern mit McArdle

Wihle einen

guten
Rucksack.

Mit Kamera, Proviant, Wasserflasche, Erste-Hilfe-Set, Karte &
Kompass, Regenzeug und Ersatzkleidung wird ein Rucksack schnell
ziemlich schwer. Eine enge Pafform an den Schultern und ein
Taillengurt erleichtern das Tragen und verbessern die Stabilitat.
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Wandern mit McArdle

Bestimme Du die
Geschwindigkeit,
wenn Du mit Nicht-
McArdles wanderst.

Wenn Du mit Leuten wanderst, die kein McArdle haben, bitte sie
darum, dass Du das Tempo bestimmst. Weitere Hinweise fiir
Wanderpartner finden sich auf der AGSD-UK Website.
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Vorsichtsmafiregeln

Einfache Dinge wie das Abtrocknen
nach dem Duschen konnen eine
Herausforderung sein. Hier sind einige
Tips, die Dir helfen konnen.

Und ein Leitfaden fir Notfalle.
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VorsichtsmafSregeln

Nie ohne Deine Karte.

e ot g B . S
LemTmEe @ pere—r
e _RTE PR S S

Dieser kleine Ausweis erldutert schnell und kurz McArdle und erklirt,
wann Du Hilfe brauchst. Zeige diese Karte im Krankenhaus vor.
Trage sie stets bei Dir. Zu bestellen iiber die SHG Glykogenose.
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Leitfaden fiir Notfalle

Auf der Innenseite der Karte ist ein Hinweis, wann drztliche Hilfe nitig ist.

‘Wenn Du nach anstrengenden oder ungewohnlichen Aktivititen
- eine oder mehrere der folgenden Symptome hast (in seltenen Fllen
treten diese Symptome auch ohne kérperliche Anstrengung auf).

Dunkel gefirbter Urin - genannt Myoglobinurie oder Proteinurie -
erscheint rétlich wie Tee bis colafarben. (Allerdings, wenn Du stark
farbende Lebensmittel wie Rote Beete gegessen hast, besteht
wahrscheinlich kein Grund zur Sorge).

Sehr schlechtes Befinden nach korperlicher Anstrengung -
moglicherweise mit grippeartigen Symptomen — kann Hinweis auf
eine Rhabdomyolyse sein (Muskelschdden).

Geringe Harnentleerung - geringe oder gar keine Urinproduktion
(wenn nicht durch Dehydrierung verursacht) stellt einen
lebensbedrohlichen Notfall dar.

Du solltest

O Sehr viel Wasser zur Klarung des Urins trinken.

O Zur medizinischen Untersuchung sofort ein Krankenhaus
aufsuchen.

O Wenn moglich, eine Urinprobe mitnehmen.
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VorsichtsmafSregeln

Benutze eine
elektrische i
Zahnburste.

Und auch jegliche andere
elektrische Helfer.

Zahneputzen ist eine intensive sich wiederholende Bewegung, die
Deine Energie im Nu verbraucht - die Zdhne werden so nicht
ausreichend geputzt. Elektrische Zahnbiirste: Problem gelost. Was
hiltst Du von elektrischem Schraubenzieher, Dosendffner, Mixer...?
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VorsichtsmafSregeln

Nimm Dir
Zeit zum Duschen
und Abtrocknen.

Erhobene Arme beim Waschen und Abtrocknen verlangen sehr viel
Energie. In Hast konnten Deine Arme schnell verkrampfen.
Dusche nicht zu heif3, das Trocknen dauert linger. Benutze ein
wirklich gutes Handtuch, vielleicht eher zwei kleine als ein grofles
schweres (siehe Tip 1).
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VorsichtsmafSregeln

Bei langem Haar
versuche es mit einem
Wand-Haartrockner.

Der Fon in der einen Hand und die Haarbiirste in der anderen kann
sehr ermiidend sein. Hier tragt die Wand das Gewicht des Fons.
Beim Biirsten wechsele die Hinde. Oder stiitze Deinen Arm auf, so
dass das Gewicht des Fons teilweise gestiitzt wird.
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VorsichtsmafSregeln

Nimm nie Schmerzmittel
vor oder wahrend
korperlicher Belastungen.

Wir sind angewiesen auf die Signale unserer
Muskeln, die uns zur Pause mahnen.

Schmerzmittel storen die Riickmeldung, sollten also nur nach
korperlicher Anstrengung genommen werden. Vermeide grundsitzlich
Opiate, da sie langfristige Probleme verursachen. Nimm kein
Ibuprofen nach Muskelverletzungen, da es in den ohnehin
tiberlasteten Nieren abgebaut wird.
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VorsichtsmafSregeln

Sei vorsichtig mit
Medikamenten - lies die
Packungsbeilage.

Medikamente mit Nebenwirkungen auf die Muskeln sollten tunlichst
vermieden werden. Statine (werden bei hohem Cholesterin
verschrieben) stellen ein Risiko fiir einige McArdles dar - nur
bei enger medizinischer Uberwachung und Kontrolle der
CK-Werte einnehmen.
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VorsichtsmafSregeln

Beim Zahnarzt — bitte
um eine Mundstutze.

Der Mund bleibt ohne
Anstrengung geoftnet.

Bei einer langen Sitzung halt dieser einfache Plastik-Keil Deinen
Mund geéffnet — das Risiko, dass Deine Kiefermuskeln verkrampfen,
ist ausgeschaltet. Bei grofleren Behandlungen bitte den Arzt, sie auf
zwei Sitzungen zu verteilen.
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VorsichtsmafSregeln

Wenn Du Dich
argerst: atme |
durch und... ',W\

Arger verspannt unsere Muskeln, dadurch arbeiten sie anaerob —
fir McArdles gefihrlich. Wenn Du érgerlich wirst, hole tief Luft
und zéhle bis 10, um Dich abzuregen (siehe Tip 12).
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VorsichtsmafSregeln

Nur sanfte Massage,
keine Tiefenmassage.

Bei schweren Kontrakturen am
besten gar keine Massage.

Tiefenmassage kann schidigend fiir unsere Muskeln sein, nutze also
nur sanfte Massage. Ein Muskel mit einer starren Kontraktur wird am
besten gar nicht massiert, sondern in Ruhe gelassen.

-101-



VorsichtsmafSregeln

Begrenze starke
Dehnungen auf
sechs Sekunden.

Langer ist nicht empfehlenswert
fir McArdles.

Wenn Du beim Physiotherapeuten eine starke Dehnung fiir
30 Sekunden halten sollst, beschranke Dich auf sechs Sekunden
(siehe ‘Sechs Sekunden-Regel, Seite 12). Zudem, Stretching zur

Vermeidung der Milchsdure-Bildung (Laktat) ist nicht nétig,

da wir keine produzieren.

-102 -



Freunde, Familie
und Dritte

Informiere Freunde und Familie tiber
McArdle. Dadurch sind sie in der Lage,
Dir zu helfen selbstandig zu sein.
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Freunde, Familie und Dritte

Gehe offen mit Deinem
Zustand um, mache kein
Geheimnis daraus.

Betrachte McArdle als Eigenschaft,
nicht als Krankheit.

Als genetische Veranlagung ist McArdle ein Teil von Dir wie rote
Haare oder blaue Augen. McArdle ist nicht ansteckend - kein Grund
zum Verschweigen. Nutze die McArdle-Karte (Tip 71) oder dieses
Buch als Hilfe zur Erkldrung (siehe Tip 119).
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Freunde, Familie und Dritte

PI' ﬁfe, Ob VERERBUNG

andere TOSOMAL-EESSW
F amlllenmlt_ -
glieder ﬁ ';.L % .f;g

Betroffen  Nichtbetroffen Nichtbetroffen

betrOﬁen Sind. Trager Kein Trager

ELTERNTEIL
TRAGER

Sind beide Eltern Trager, steht es 3 zu 1 gegen das Kind betroffen zu
sein (siehe oben). Bei einem Betroffenen und einem Trager ist die
Chance 2 zu 2. Aber nur 1 von 160 ist Trager, so dass das Risiko
320 zu 1 ist. Zeigt ein Kind Symptome, lasse es untersuchen.
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Family, friends and others.

Informiere Familie

und Freunde
tiber McArdle.

Nur wenn sie verstehen, konnen sie
Dir helfen gesund zu bleiben.

Normalerweise sind Menschen gliicklich, die Bediirfnisse des
anderen verstehen zu kénnen. Sie werden auf Dich aufpassen.
Dieses Buch soll bei der Erklarung helfen, was Leben mit
McArdle bedeutet.
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Essen und
Ernahrung

Es gibt kein Patentrezept, aber es gibt
einige einfache Regeln. Auferdem sollte
man einige Dinge ausprobieren, um
herauszufinden, womit Du am besten
zurecht kommst.
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Essen und Ernihrung

Ernédhre Dich gesund
und ausgewogen.

Beriicksichtige lang wirksame
Kohlenhydrate (niedriger
glykdmischer Index) wie Gemiise
und Vollkornprodukte.

=

ege den Schwerpunkt zunéchst auf mehr Kohlenhydrate und wenig

Proteine, und anschlieflend umgekehrt. Wihle, was Dir am besten

bekommt. Vermeide tibermifiige Kalorien - sonst nimmst Du zu.
In der McArdle-Ambulanz-UK hilft ein Erndhrungsberater.
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Essen und Erndhrung

.

Muskeln bestehen zu 75% aus Wasser und schon ein geringer
Wassermangel kann Krampfe verschlimmern. Dehydrierung zeigt
sich durch Ersch6pfung, Verstimmung, Durst und ein
Gefiihl ‘ausgelaugt’ zu sein.
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Essen und Erndhrung

I3, bevor Du Dich
anstrengst

(besonders zum
Frithstiick).

Naws  Da der Glykogenspeicher unserer Muskeln nicht zur Verfiijgung steht,
sind wir auf die Glukose aus dem Blut angewiesen, die durch
Verdauung produziert wird. Frithstiicke immer, um ohne Krampfe
und Ubelkeit in Gang zu kommen.
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Essen und Erndhrung

Ubergewicht ist der
Feind von McArdle.

Wi
i Achte auf
l Dein Gewicht.

Jede geringfligige Zunahme unseres Normalgewichtes belastet unsere
Muskeln und macht Krampfe wahrscheinlicher. Ein guter Maf3stab fiir
Dein Kérpergewicht ist zum Beispiel der ‘Body-Mass-Index” (BMI).
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Essen und Ernihrung

Trinke hin und
wieder ein
wenig Kaftee.

—

Koffein konnte den aeroben —_
Stoffwechsel unterstiitzen.

Einige Untersuchungen weisen darauf hin, dass Koffein die
Wirksamkeit des aeroben Stoffwechsels férdert. Die Meinungen
hierzu sind kontrovers. Du kénntest morgens einen Kaffee
versuchen und sehen, ob es Dir bekommt.
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Fahren, Reisen
und Verkehr

Hier einige Tips zum Autofahren.
Offentlicher Transport kann unerwartete
Probleme bereiten, aber es gibt
Moglichkeiten, sich darauf vorzubereiten.
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Fahren, Reisen und Verkehr

Wihle ein Auto
mit Servolenkung.

Und besser ein automatisches
Getriebe als eine Handschaltung.

Je grofler das Auto desto wichtiger die Servolenkung. Sie verringert in
starkem Maf3e die Belastung Deiner Arme beim Mandvrieren.
Eine Automatik statt manueller Schaltung reduziert das Risiko von
Beinkrampfen. Halte Deinen Fuf§ niemals stindig auf der Kupplung.
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Fahren, Reisen und Verkehr

Wenn méglich, nutze einen
abgewinkelten Parkplatz.

. .~'.
\

So ein Parkplatz verlangt minimales Manévrieren. Das Schwierigste
ist das Einparken parallel zur Strafle auf kleinem Raum mit
nachfolgenden Autos. Schulter- und Armmuskeln kénnen

ernstlich verkrampfen (siehe Tip 91).
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Fahren, Reisen und Verkehr

Benutze die
Spiegel
beim
Zurucksetzen
Deines Autos.

Vermeide ein Drehen Deines Kopfes, um tiber die Schulter zu gucken.
» Das ist eine unangenehme statische Position, die in Sekunden zu
Muskelkrimpfen fiihrt. Benutze Deine Spiegel. Ubung macht den
Meister. Einpark-Sensoren sind auch eine Hilfe (siehe Tip 90).
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Fahren, Reisen und Verkehr

Nutzt Du offentliche
Transportmittel,
plane Deine Route
1m voraus.

Einige Verkehrsgesellschaften geben Hinweise, wie man Treppen
oder lange Wege vermeiden kann. Auch die interaktive Onlinekarte
www.wheelmap.org bietet hierzu Hilfen.
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Fahren, Reisen und Verkehr

Laufe nie einem
Bus hinterher —
es gibt immer TFRETID
noch einen. SHEE

_.'r-. -.-
— e, n

> Einem Bus (oder Zug) nacheilen, heifit sprinten. Wir kénnen das nur

™™ fiir sechs Sekunden, danach kommen die Muskelkrampfe. Versuche es

P, erst gar nicht. Besser keinen Krankenhausaufenthalt riskieren, um
puinktlich zu sein (siehe die Sechs Sekunden-Regel, Seite 12).
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Fahren, Reisen und Verkehr

In der U-Bahn - wenn die
Rolltreppe ausfillt...

nimm nicht die Treppen, fahre eine
Station weiter und laufe zuriick.

Lange Treppen sind ein grofles Risiko und sollten nur langsam und
mit vielen Pausen bewéltigt werden. Steige nie eine Treppe hinauf,
wenn Leute hinter Dir dringen. Der Gang zuriick von der nachsten
Station wird dagegen gutes aerobes Training sein.
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Fahren, Reisen und Verkehr

An Flughifen plane
viel Zeit ein.

Oder frage im voraus nach einem
Rollstuhl oder Elektrowagen.

“ome  Die Wege zu und zwischen den Gates am Flughafen konnen sehr lang
und hektisch sein. Wenn Du im voraus fragst, wirst Du problemlos
o Hilfe bekommen. Benutze Deine McArdle-Karte (siehe Tip 71).
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Fahren, Reisen und Verkehr

Reduziere die
Belastung...
Benutze einen
Koffer mit vier
Radern.

Zwei Rader sind gut, aber vier Rdder machen einen grofien
Unterschied. Das gesamte Gewicht wird von den Rédern getragen,
sie sind zudem auch an schwierigen Stellen leicht zu handhaben.
Die Réder sollten sich frei drehen konnen.
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Fahren, Reisen und Verkehr

Sei vorsichtig
beim Gehen
im Gedrénge.

Versuche,
den Berufsverkehr
zu vermeiden.

Du mufdt Deine Schrittgeschwindigkeit selbst bestimmen und
Pausen einlegen konnen, wenn Deine Muskeln es verlangen.
Von der Menge gedringt zu werden und dann sogar bergauf oder
eine Treppe steigen zu miissen, birgt ein hohes Krampfrisiko.
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Medizinisches

Eine sichere Diagnose, personlicher
Rat eines Experten, regelmafSige
Untersuchungen - all dies kann helfen.
Das Wichtigste ist, Verantwortung fiir
Dich selbst zu tibernehmen.
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Medizinisches

Laf3 Dich durch
McArdle-
Experten

untersuchen
und beraten.

Trainingsanleitung

Da die Krankheit so selten ist (etwa 1 von 100.000), ist die Rate der
P Fehldiagnosen hoch. Laf} Dich durch Fachleute untersuchen, die Dich

individuell begutachten und beraten. In Grofibritannien ist das die
>' McArdle-Ambulanz (sieche die Website der AGSD-UK).
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Medizinisches

Laf$ Dich regelmifSig
untersuchen und
informiere Dich uber
neuere Entwicklungen.

Unsere Symptome koénnen abklingen oder intensiver werden,
insbesondere hinsichtlich unserer aeroben Kondition. Da die
medizinische Forschung voranschreitet, kénnen Empfehlungen sich
andern. Bleibe deshalb fiir regelmaflige Kontrollen und aktuelle
Entwicklungen mit Deinem McArdle-Experten in Kontakt.
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Medizinisches

Oras B Arslle
L

Informiere
Dich.

Nutze die
Medizinische Ubersicht —
und das Handbuch. \"’“"

Die Medizinische Ubersicht ist ideal fiir Hausarzte/ Allgemeinirzte.
S, Das Handbuch faf3t in verstindlicher Sprache medizinische und
"= wissenschaftliche Forschungsergebnisse zusammen. Die wesentlichen
Naws  Forschungsarbeiten sind zitiert. 220 Seiten, A5. Zu bestellen iiber
die Selbsthilfegruppe Glykogenose.

-126 -



Medizinisches.

Versorge
Deinen Hausarzt

mit Informationen
tiber McArdle.

Erwarte nicht zu viel. Hausirzte werden wahrscheinlich niemals
mebhr als einen McArdle-Patienten haben, sie konnen sich daher
nicht sehr zeitaufwendig informieren. Dieses Biichlein ist eine grofie
Hilfe auch fiir Mediziner.
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Medizinisches

Trage Deine Anliegen
bestimmt und
unmifdverstandlich vor.

Auch Fachleute konnen Dein tiefes
Verstindnis von McArdle nicht haben.

Wir wissen, was es bedeutet, mit McArdle zu leben. Fiir Fachleute ist
Sopms es schwer, diese Einsicht zu gewinnen, da sie keine eigenen
Do, Erfahrungen damit haben. Wir miissen unsere Sache selbst vertreten.

ropoe
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Medizinisches

Lerne die
Bedeutung Deines
CK-Wertes kennen.

Creatinkinase (CK) oder
Creatinphosphokinase (CPK).

CK-Werte steigen nach Muskelverletzungen. Notiere jedes
Untersuchungsergebnis, um Deinen Durchschnittswert
herauszufinden. Ein Bluttest des CK-Wertes gibt an, wie grof} die
Schidigung ist. Verbessere Deine aerobe Fitness, so dass der
Grundwert sinkt (siehe Tip 107).
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Medizinisches

Staumanschetten sind
nur kurzfristig erlaubt.

Staumanschetten blockieren die Blutversorgung des Muskels und
fithren durch ldngeres Tragen zu Schadigungen. Dies gilt in
besonderem Mafie fiir McArdles. Eine Blutprobe oder
Blutdruckmessung in kurzer Zeit sollte moglich sein.
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Medizinisches

Halte auf der Toilette
einen farblosen
Plastikbecher bereit.

Sammle eine Urinprobe, wenn Du Dich
nach Belastung unwohl fiihlst oder
denkst, Du hast es tibertrieben.

Dadurch kannst Du die Farbe Deines Urins kontrollieren, ohne dass
er im Wasser der Toilette verdiinnt wird. Farbungen von rétlichem
Tee bis Cola zeigen eine beachtliche Muskelverletzung an
(siehe Leitfaden fiir Notfille, Seite 93).
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Medizinisches

Widerstehe der
Versuchung, die
Finger Deiner |
verkrallten Hand *
zu strecken.

Dadurch wirst Du den Krampf nicht schneller 16sen, riskierst jedoch
eine Muskelzerrung, die eine Besserung deutlich verzogern wird.
& Gleiches gilt fiir jeden anderen Muskel, der verkrampft ist.

S
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Medizinisches

Keine Aufregung bei leicht
erhohten Werten von CK,
ALT oder AST bei

routinemafligen Bluttests.

Alle diese Enzyme konnen bei McArdle erhoht sein®. ALT und AST
sind bekannt als Leber-Enzyme, werden aber auch bei
Muskelschadigungen freigesetzt, so dass leicht erhéhte Werte keine
weiteren Untersuchungen erforderlich machen (siehe Tip 103).
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Medizinisches

Achte auf erhohte
Harnsaurewerte.

Sie konnen zu Gicht und/oder
Nierensteinen fithren.

McArdles neigen verstirkt zu erhéhten Harnsdurewerten im Blut’. Das
kann Gichtanfille verursachen, die sehr schmerzhaft sind.
Sm, Es kann auflerdem zur Bildung von Nierensteinen fithren.
o, Alkohol hemmt den Abbau von Harnsaure.

Agmr
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Medizinisches

Halte zur Krampflosung
einige Gel-Kissen im
Gefrierfach bereit.

Du kannst diese medizinischen Gel-Kissen kiithlen oder einfrieren
und sie auf den verkrampften Muskel legen, um die Schwellung zu
mildern. Manche benutzen es als heiffe Kompresse (Mikrowelle),
um die Durchblutung zu férdern. Beide Vorgehensweisen
beschleunigen die Besserung.
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Medizinisches

~~"" Warne Deinen
Anaesthesisten vor
dem Risiko einer
Malignen Hyperthermie.

Fiir McArdles besteht ein erh6htes Risiko fiir Maligne Hyperthermie
durch Anaesthesie, d.h. die Kérpertemperatur steigt unkontrolliert
an'®. Obwohl das Risiko sehr gering ist, muf3 es erwidhnt werden, da
der Zustand lebensbedrohlich ist.
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Schule, Hochschule
und Beruf

Diese Bereiche bestimmen einen
wesentlichen Teil unseres Lebens.
Machen wir andere Menschen auf

unsere Grenzen aufmerksam, dann
ermoglichen wir ihnen, sich angemessen
darauf einzustellen.

- 137 -



Y¥Y

Schule, Hochschule und Beruf

Informiere Schule,
Hochschule oder
Arbeitgeber iiber Deine
spezifischen Bediirfnisse.

Das Behindertenrecht verpflichtet Arbeitgeber und andere,
angemessene behindertengerechte Bedingungen zu schaffen, um
ungerechte Diskriminierung auszuschliefen.
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Schule, Hochschule und Beruf

Bitte Deine Schule —=——

um einen zweiten E
Satz Lehrbiicher.

} -
Und Extra-Zeit fiir den F—‘:: E
=

Transfer zwischen
den Raumlichkeiten.

Vermeide nach Moglichkeit schwere Lehrbiicher von und zur Schule
zu tragen. Ein paar zusdtzliche Minuten fiir die Wege im Gebéude
erlauben Dir, die Treppen langsam zu steigen. Gibt es viele Treppen,
kannst Du dann die Genehmigung erhalten, den Aufzug zu benutzen?
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Sport in der Schule?

Korperlich aktiv zu sein spielt fiir die psychische und physische
Entwicklung von Kindern eine grofle Rolle. Starke Gewichtszunahme wird
verhindert, die aerobe Kapazitit der Muskeln wird trainiert und es werden
die Grundlagen fiir einen gesunden Lebensstil im Erwachsenenalter gelegt.
Sport im frithen Kindesalter ist kein Wettbewerb und auf die Ent-
wicklung der motorischen Fihigkeiten konzentriert, von daher problemlos.
Fiir Teenager bedeuten sportliche Aktivititen Wettbewerb und sind
insofern korperlich herausfordernd. Es ist wichtig, dass das Kind die
eigenen Grenzen erkennt und sich der Bedeutung des McArdle-
spezifischen Aufwéarmens vor dem Sport bewufit ist. Es muf$ dem Kind
jederzeit freistehen, bei Bedarf eine Pause einzulegen. Lehrer miissen gut
informiert und geschult sein, den Zustand des Kindes wihrend des
Trainings sorgfaltig beobachten zu kénnen. Es ist wichtig, dass alle
Beteiligten das potentielle Risiko einer Rhabdomyolyse einschitzen kénnen.
Es ist ratsam, mit der Schulleitung zu sprechen, um sicherzustellen,
dass alle Lehrer informiert und sich ihrer Sorgfaltspflicht bewuf3t sind und
das Kind niemals schikaniert wird.
Einige Kinder mit McArdle kommen mit dem Schulsport gut zurecht,
viele aber nicht. Es gibt da keine klaren Regeln, jedes Kind ist anders. Im
Einzelfall konnte eine Abmeldung vom Sportunterricht vorzuziehen sein.

Auf der Website der AGSD-UK wird dariiber diskutiert.
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Schule, Hochschule und Beruf

Mache Sporterzie-
hung in der Schule
zum Thema.

Kinder mit McArdle miissen
korperliches Training betreiben.

Wenn das Kind am Sportunterricht teilnimmt, mufd es sich bei Bedarf
jederzeit zuriickziehen kénnen. Bei dlteren Kindern ist es vielleicht
sicherer, sie vom Sportunterricht zu befreien, stattdessen ein Training
auflerhalb der Schule in sicherer Umgebung zu organisieren.
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Schule, Hochschule und Beruf

Mit dem 18. Lebensjahr
gib die Genehmigung fiir
eine Mitteilungspflicht an

Deine Eltern.

Mit 18 Jahren gilt man rechtlich als Erwachsener. Die Schweigepflicht
verbietet eine Information der Eltern. Der junge Mensch sollte die
Universitat/den Arbeitgeber autorisieren, die Eltern zu informieren,
wenn auf Grund von McArdle ein Problem auftritt.
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Schule, Hochschule und Beruf

~ Benutze eine

Aktentasche
auf Rollen
oder einen
Rucksack.

Schwere Aktentasche? Es ist viel einfacher, das Gewicht auf Rollen
zu laden. Oder benutze einen Rucksack, mit dem das Gewicht am
Korper getragen wird, statt an Arm und Hand.
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Schule, Hochschule und Beruf

Sage:
,Ich treffe Dich dort®
.j_. ! | . ___i'T.

Wenn Du mit Kollegen zu einem Meeting gehst, finde einen Grund,
sie vor Ort zu treffen, statt mit ihnen zusammen zu gehen.
So vermeidest Du Probleme wie zu schnell oder bergauf gehen zu
miissen. Plane gentigend Zeit ein, so dass kein Grund zur Eile besteht.
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Schule, Hochschule und Beruf

Waihle einen Beruf, der
keine schweren korperlichen
Arbeiten erfordert.

Oder Aktivititen, bei denen Du Krampfe
riskierst. Es sei denn, Du kannst diese
Tatigkeiten frei steuern.

Am besten versuchst Du so frith wie méoglich, Deine Interessen in die
richtigen Bahnen zu lenken. Schau nach Berufen, die keine schwere
handwerkliche Arbeit verlangen und Dich nicht in Gefahr bringen -

wie Stehen auf einer Leiter.
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Schule, Hochschule und Beruf

Erledige jegliche
korperliche Arbeit in
Deiner ,Gangart".

Wechsele oder nimm eine Pause, wann immer Du es brauchst.
Arbeitgeber sind vom Gesetz her dazu verpflichtet, die Arbeitsstelle
so einzurichten, dass Du Deine Arbeit erledigen kannst.
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Zufriedenheit

Wir miissen eine positive Haltung
bewahren, um mit einem lebenslangen
Zustand zurechtzukommen.
McArdle als Teil unseres Seins zu
akzeptieren und sich auf die Dinge zu
konzentrieren, die wir tun konnen, wird
unser Wohlbefinden bessern.
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Zufriedenheit

[ASEER

Diese Personen hatten schwerwiegende Episoden und bestiegen anschlielend Berge von 1000m Hohe.

Akzeptiere McArdle
als Teil von Dir.

Gehe damit um, versuche nicht,
es zu bekdmpfen.

McArdle kann uns zah und willensstark machen. Wir neigen zu
Bestandigkeit und Zuverlassigkeit. McArdle ist ein Teil von uns. Wer
wiren wir, wenn wir kein McArdle hitten? (Siehe Tip 81.)
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Zufriedenheit

Konzentriere Dich auf
Dinge, die Du kannst.

Vergifd alles, was Du nicht kannst.

McArdles konnen bemerkenswerte Dinge erreichen und sich
auf allen Pfaden des Lebens hervortun®.
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Zufriedenheit

Sorge fiir gute
Laune durch
regelmafligen Sport.

Korperliches Training regt die Produktion von Endorphinen an,
die unsere Stimmung heben. So wie unsere aerobe Kapazitit
zunimmt, nehmen unsere Symptome ab. Das Resultat sind weniger
Schmerzen und man geht leichter durch’s Leben (siehe Griinde
fiir sportliches Training, Seite 62).
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Zufriedenheit

Uberwinde
Deine Verlegenheit.

Laf3 sie ratseln!

Fremde beobachten uns und fragen sich, was los mit uns ist.
Was macht das schon? Geniefle den Moment - sie sollen sich
ruhig wundern. Mach ein bifichen auf Geheimnis und Faszination.
Habe Spaf$ an dem Spiel (siehe Tip 8).
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Zufriedenheit

Schau Dich um.
Du wirst viele Menschen
sehen, die sehr viel
schlechter dran sind.

Mit der richtigen Lebensweise ist McArdle weder lebensbedrohlich
noch lebensbeschrankend. Fiir die grof3e Mehrheit von uns ist es
nicht ernsthaft behindernd. Viele andere Krankheiten, einschliefSlich
Muskeldystrophien, sind viel schlimmer. Wir haben wirklich
Gliick gehabt.

-152 -



Zufriedenheit

——>5
Setze Dir Ziele
und strebe danach.

Verbanne McArdle in den Hintergrund. Setze Dir Ziele im Leben
und konzentriere Dich darauf. Betrachte McArdle als eine blof3e
Unbequemlichkeit.

-153 -



Zufriedenheit

Teile Deine Erfahrungen
mit anderen McArdles.

Es ist sehr motivierend, Erfahrungen mit Menschen zu teilen, die
Deine Situation verstehen. Schliee Dich einer Selbsthilfegruppe an
(auch online, zum Beispiel Facebook), wende Dich an den Koordinator
der Selbsthilfegruppe Glykogenose oder der AGSD-UK oder besuche
ein Treffen oder eine Konferenz.
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Notiere hier
Deine eigenen Tips

Schicke Deine eigenen Vorschlige an die Selbsthilfegruppe. Eines Tages
wirst Du sie vielleicht in ,Weitere 101 Tips“ wiederfinden.
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Das McArdle-Mantra

Diese Merksitze erleichtern es, an die Dinge zu denken, die im
alltaglichen Leben fiir uns wichtig sind. Alle Tips dieses Buches
stecken in einem oder mehreren dieser Mantras.

Wenn Du mehr dartiber wissen méchtest, findest Du einige
Erklarungen zu jedem Merksatz auf der Website der AGSD-UK.

« Stroll before Second o Temper our Tension
Langsam bis zum ‘second wind’ MifSige Deine Anspannung
o Pause before Pain « Halve our Hurry
Mache Pause vor dem Schmerz Halbiere das Tempo
o Embrace our Embarrassment « Eat before Effort
Stehe zu Dir selbst I} vor Anstrengungen
o Rest before Risk o Aim for Activity
Raste vor Risiko Strebe nach Aktivititen
o Stop after Six o Extend our Exercise
Stopp nach Sechs Bau Dein Training aus
o Shorten our Static o Watch our Weight
Verkiirze statische Belastungen Achte auf Dein Gewicht
« Avoid the Awkward « Mind our Medications
Vermeide Unangenehmes Sei vorsichtig mit Medikamenten
o Reduce our Repetitions o Carry our Card
Reduziere wiederholende Bewegungen  Trage Deine Karte bei Dir
o Think before Tasks

Plane Aufgaben im voraus
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McArdle-Glossar

Aerobes Training

Korperliche Aktivitéten, die fiir die
Umwandlung von Kraftstoffquellen in
Energie Sauerstoff benétigen. Ein
Beispiel ist Wandern — gutes Training fiir
McArdles.

Akutes Nierenversagen

Pl6tzlicher Zusammenbruch der
Nierenfunktion. Verlangt sofortige
medizinische Hilfe. Bei McArdle wird es
durch Myoglobin verursacht, das die
Nieren verstopft.

Anaerobe Belastung

Korperliche Betitigungen, die ohne
Einsatz von Sauerstoff Energiequellen
nutzen. Das Greifen ist ein gutes Beispiel.
Die Energie hierzu wird durch
Umwandlung von Glykogen erzeugt;
McArdles kénnen dies nicht. Anaerobe
Belastung muf3 vermieden werden, da sie
zu Muskelschéden fiihrt.

ATP (Adenosintriphosphat)

Ein Molekiil in Muskelzellen, das im
Stoffwechselprozess als Energiequelle
dient.

Autosomal-rezessiv

Der spezifische Vererbungsvorgang,
durch den genetische Krankheiten wie
McArdle vererbt werden.

Creatinkinase (CK oder CPK)
Dieses Enzym wird bei der Bildung von
ATP gebraucht. McArdles tendieren zu
erhohten CK-Werten. Bei
Muskelschadigungen fliefit CK aus den
Muskelzellen in den Blutstrom. Nach
exzessiver anaerober Belastung kann der
CK-Wert den Normalwert um ein
Vielhundertfaches iibersteigen.

Enzym

Ein Protein, das der Korper zur
Auslésung chemischer Reaktionen nutzt.
Muskelphosphorylase, die McArdles
fehlt, ist ein Enzym.

Glukose

Das Endprodukt des Kohlenhydrat-
Stoffwechsels, auch in einigen
Lebensmitteln wie Obst zu finden. Die
Hauptenergiequelle.

Glykimischer Index (GI)

Ist ein Maf} zur Bestimmung der
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Wirkung eines kohlenhydrathaltigen
Lebensmittels auf den Blutzuckerspiegel.
Lebensmittel mit niedrigem
glykdmischem Index (wie
Vollkornprodukte) sind vorteilhaft fiir
McArdles.

Glykogen

Glukose wird in Form von Glykogen in
den Muskeln und in der Leber
gespeichert. Es wird zuriickverwandelt
zu Glukose, wenn es in den Muskeln
gebraucht wird. McArdles speichern sehr
viel Glykogen in den Muskeln, da sie
diese nicht zu Glukose umwandeln
kénnen. Ihr Leberspeicher ist normal.

Glykolyse

Dies ist der Prozess der Umwandlung
von Glykogen in Glukose tiber mehrere
Schritte bis hin zu ATP, das den Muskel
aktiviert. An diesem Prozess ist kein
Sauerstoff beteiligt, daher ist er anaerob.
McArdles haben mit anaeroben
Prozessen Probleme.

Isometrische Belastung/Ubungen
Eine Belastung des Muskels, bei der
Spannung aufgebaut wird ohne
Kontraktion des Muskels. Wird auch
‘statische’ Belastung genannt. Beispiele:

Fiuste ballen, etwas hochhalten oder
driicken. Die schlimmste Art der
Belastung fiir McArdles.

Kohlenhydrate

Dazu gehéren Verbindungen wie Stérke
und Zucker, Teil unserer Lebensmittel.
Werden im Kérper zu Energie abgebaut.
Kohlenhydrate mit niedrigem
glykamischem Index setzen die Energie
langsam frei.

Maligne Hyperthermie (MH)

Eine schwere Form des Fiebers,
verursacht durch Reaktionen auf
Anaesthetika und muskelentspannende
Mittel. McArdles haben ein erhchtes
Risiko und miissen ihren Anaesthesisten
informieren.

Milchséure (Laktat)

Ein Nebenprodukt des Muskels bei der
Nutzung von Kohlenhydraten. Training
fithrt zu einem Anstieg der Milchsaure
im Blut, aber bei McArdles bleibt dieser
aus.

Mitochondrien

Mitochondrien sind Teil der
Muskelzellen und sorgen fiir die
Energieproduktion aus den Brennstoffen.
Regelmifiges aerobes Training erhoht
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die Anzahl der Mitochondrien, damit
wird die aerobe Kapazitat erweitert.

Muskelphosphorylase

Die Phosphorylase der Muskeln.
McArdles haben einen Mangel dieses
Enzyms. Es gibt auch Hirnphosphorylase
und Leberphosphorylase.

Myalgie

Muskelschmerzen — das Hauptsymptom
bei McArdle.

Myoglobin

Ein Protein der Skelettmuskeln.
Myoglobinurie

Myoglobin im Urin, der dadurch eine
Farbung von rotlichem Tee bis Cola
annimmt. Myoglobin gelangt durch
Muskelverletzungen ins Blut und iiber die
Nieren in den Urin. Siehe ‘Akutes
Nierenversagen.

Myopathie

Eine Muskelerkrankung. McArdle ist eine
Myopathie.

Neuromuskulir

Von Nerven und Muskeln ausgehend.
McArdles werden haufig von einem
Experten fir neuromuskuldre Erkran-
kungen diagnostiziert und versorgt.

Phosphorylase
Ein Enzym zur Umwandlung
gespeicherten Glykogens in Glukose.

Protein

Komplexe organische Verbindungen im
Korper und in Lebensmitteln wie Fleisch.
Besteht hauptsachlich aus Aminosduren.
Haben verschiedene Funktionen: Als
Enzyme, beim Sauerstofftransport und
bei Muskelkontraktionen.

Rhabdomyolyse

Die Zerstorung der Zellen im
Skelettmuskel. Bei McArdle passiert dies,
wenn der Muskel sich durch exzessive
Belastung, wie etwas Schweres heben,
stark verkrampft - siche ‘anaerob.

Starre Kontraktur

Der Muskel blockiert jegliche Bewegung
oder ist verkrampft. Eine Entspannung
beansprucht einige Stunden oder gar
Tage.

Stoffwechsel (Metabolismus)

Durch diesen Prozess wird Energie zur
Nutzung im Kérper zur Verfigung
gestellt.
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Unsere langsame und besténdige Schildkrote wurde =
2010 als Logo fiir den “Walk over Wales’ gewihlt. Eine
Gruppe McArdles stellte sich der Herausforderung,
von Nord nach Siid 338 km in 32 Tagen durch Wales
und dabei iiber viele Berge zu wandern.

Die Gruppe hat Bewuf3tsein fiir McArdle geweckt
und durch ihren Blog viele McArdles auf der ganzen
Welt inspiriert. Tmmer langsam und besténdig’ war
ihr Motto, und die Schildkrote verkérpert dies.

.-

s
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=

L

stephanievondressler.blogspot.com
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Weitere Informationen

Das McArdle-Handbuch (deutsche Sprache)

Das Handbuch, geschrieben von Kathryn Birch, fafit die gesamte
medizinische und wissenschaftliche Forschung tiber McArdle zusammen.
Es beschreibt in verstindlicher Sprache die Ursachen der Krankheit, die
Art der Vererbung, Geschichte und aktuelle und zukiinftige Therapien.

Selbsthilfegruppen und Websites

Die AGSD-UK und die SHG Glykogenose sind beide Selbsthilfegruppen
fir Menschen mit Glykogenspeicherkrankheiten, einschliefSlich McArdle.
Beide Assoziationen bieten Unterstiitzung an, fithren Menschen
zusammen, geben eine Zeitung heraus, veroffentlichen Biicher,
organisieren Konferenzen und andere Aktivititen und informieren online.

www.glykogenose.de www.agsd.org.uk

Euromac ist ein europdisches
{.E“nn m“ Ah Register fiir McArdle-Patienten
. - und andere Formen seltener
neuromuskuldrer Glykogenosen. Als Mitglied wirst Du zur Verbreitung
des Wissens iiber McArdle beitragen und kiinftig fiir Studien und
Untersuchungen auf européischer Basis angesprochen werden kénnen.

www.euromacregistry.eu
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Gehe auf You([[])

Die McArdle-Gruppe der AGSD-UK bietet iiber 20 Videos zu
McArdle-spezifischen Themen an. Das Programm wird stdndig
verbessert und erweitert.

www.youtube.com/agsduk
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Der Autor - Andrew Wakelin zeigte seit seinem vierten
Lebensjahr Symptome, wurde mit 30 diagnostiziert, aber erfuhr
bis zum Alter von 50 keinerlei Hilfe. Er hat die hiufige
R50X-Mutation. Andrew schreibt hdufigem Wandern und
Radfahren in seiner Kindheit zu, dass er nicht so stark betroffen
ist wie viele andere. Er hat alle 188 Waliser Berge tiber 600m bestiegen.

Als McArdle-Koordinator der AGSD-UK hat Andrew ungefihr 300
McArdles getroffen und an Konferenzen in der ganzen Welt aktiv
teilgenommen. Er kooperiert mit der britischen McArdle-Ambulanz. 2010
fihrte er McArdles tiber 338km auf dem ‘Walk over Wales, um Spenden zu
sammeln und McArdle bekannt zu machen. Andrew unterstiitzt die
Menschen dabei, ihre Fahigkeiten schitzen zu lernen, indem sie mit den
richtigen Techniken aerobe Kapazitit entwickeln. Inzwischen 64 Jahre alt,
leitet er Kurse, die den Menschen helfen, das Wandern sicher und mit
Vergniigen zu erlernen.

Die Ubersetzerin - Monika Weingartz stellte nach der
Diagnose ihres Sohnes fest, dass McArdle eine einsame
Krankheit ist - kein Bewuf3tsein, kein Verstindnis, keine Hilfe.
Das McArdle-Handbuch gab Anstof3 fiir zahlreiche Aktivititen,
Unterstiitzung fiir Betroffene zu entwickeln und die Krankheit
bekannter zu machen. Monika tibersetzte fiir die Selbsthilfegruppe
Glykogenose das wissenschaftliche Handbuch. Andrews Tip-Biichlein ist ein
praktischer, anschaulicher und erfrischender Leitfaden nicht nur fiir
Betroffene, sondern auch fiir Fachleute, die in kurzer Zeit einen Einblick in
die Ursachen und Symptome von McArdle gewinnen kénnen.
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eben mit McArdle ist in vielerlei
Hinsicht eine Herausforderung. man die Tips immer wieder
Energieverlust, Krimpfe und zur Hand nehmen sollte. <
Muskelschmerzen sind alltégliche — Noibar Bdwdlmemm
Erfahrungen. Sogar einfache Aufgaben wie
Kauen oder das Abtrocknen nach dem
Duschen kann eine Herausforderung sein.
Wir vermitteln praktische Tips, die
Betroffene niitzlich gefunden haben. Wir
erklaren auflerdem vier zentrale Themen - ‘second wind’, die Sechs-
Sekunden-Regel, Dein ATP-Reservoir und ein Leitfaden fiir Notfille. Das
Buch soll McArdle-Betroffene dabei unterstiitzen, intensive anaerobe
Belastung zu reduzieren und sanfte aerobe Aktivititen auszudehnen.
Diese Verinderungen konnen das alltigliche Leben verbessern. Wir
geben zudem Hinweise auf weitere Informationsquellen. Das Ziel ist,
Schmerzen und Muskelkrimpfe zu vermeiden, Krankenhausaufenthalte
zu reduzieren oder ganz auszuschlieffen und einen grofieren
Lebensgewinn zu haben.

3> Wir vergessen so schnell, daf§

5> Mit dieser Anleitung fiihre
ich ein aktives Leben ohne
Verletzungen. ¢

— Arik Weingartz

Selbsthilfegruppe
Glykogenose
Deutschland e.V.

<EUVRO MAL>

www.euromacregistry.eu

Borgsheider Weg 9

45770 Marl
www.glykogenose.de Tel.: 02365 931406

shg@glykogenose.de

ein Patientenregister fiir McArdle
dere seltene neuromusl

Glykogenosen mit Belastungsintol
als Hauptsymptom






