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DIETA ED ESERCIZIO DI PRECISIONE
NELLA GLICOGENOSI I
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EFFICACIA DI DIETA CHETOGENICA ED ESERCIZIO DI PRECISIONE SUL
METABOLISMO OSSIDATIVO DEL MUSCOLO SCHELETRICO IN PAZIENTI AFFETTI DA

GLICOGENOSI DI TIPO III.

Precision medicine (PM) is a medical
model that proposes the customization of
healthcare, with medical decisions,
treatments, practices, or products being
tailored to the individual patient.

-




I DEPOSITI DI ENERGIA NEL NOSTRO ORGANISMO

Liver glycogen ~300 kcal

GLYCOGEN STORAGE DISEASE—~MYOPATHIC TYPE

Muscle Glygogen ~2000 kcal

Muscle triglyceride (fat) 4000 kcal Adipose tissue (fat) “200000 kcall

Blood glucose ~40kcal

Conseguenze
Intolleranza all’esercizio fisico
Dolore muscolare, crampi, rabdomiolisi, mioglobinuria,

deterioramento muscolare, perdita forza, sedia a rotelle @




QUALI SUBSTRATI ENERGETICIVENGONO UTILIZZATI DA OGNI ORGANO?

« Carbohydrates - glucose
 Fats - fatty acids & ketone bodies
* Protein - aminoacids

* Proteins are used to build up tissues (715%
body is made of proteins).
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GSD TIPO III
Reversal of glycogen stor: yo,. Fajlure Due to Severe Hypertrophic

cardiomyopathy with moc Cardiomyopathy Reversed by Low Calorie,
High Protein Dietary Adjustments in a Glycogen
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Successful Treatment of Severe Cardiomyopathy in Glycogen
Storage Disease Type III With p,L-3-Hydroxybutyrate, Ketogenic

MIGLIORA CARDIOMIOPATIA

MIGLIORANO CK

SI RIDUCONO DOLORI MUSCOLARI E CRAMPI

ycogen storage disease type lll: moaqified Atkins
diet improves myopathy
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EFFETTO DELLA DIETA IPERLIPIDICA
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CASE REPORT

Improvement of Cardiomyopathy After High-Fat Diet
in Two Siblings with Glycogen Storage Disease Type Il

Baseline 12 months after the new diet
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Progetto III DIET GSD III — risultati preliminari

.., CKin 6 pts treated with low mioglobinemia 0-12-24
carbohydrate diet mesi in 6 pazienti in
4500 dieta ipoglucidica
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UN CASO, 1 ANNO DI DIETA IPERLIPIDICA/CHETOGENICA

Weight (kg)
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UN CASO, 1 ANNO DI DIETA IPERLIPIDICA/CHETOGENICA

Workload (watt)
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UN CASO, 1 ANNO DI DIETA IPERLIPIDICA/CHETOGENICA

HHb/isch (%)
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IMPATTO POSSIBILE DI DIETA ED ESERCIZIO

Characterization of a canine model of glycogen storage disease type llla

Haiging Yi, Beth L. Thurberg, Sarah Curtis, Stephanie Austin, John Fyfe, Dwight D. Koeberl, Priya S. Kishnani, 4 mesi
Baodong Sun

Disease Models & Mechanisms 2012 5: 804-811; doi: 10.1242/dmm.005712
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IMPATTO POSSIBILE DI DIETA ED ESERCIZIO

Healthy bone Osteoporosis

Bone. 2016 May;86:79-55. doi: 10.1016/.bone.2016.02.012. Epub 2016 Feb 23.

Reduced bone mineral density in glycogen storage disease type lll: evidence for a possible
connection between metabolic imbalance and bone homeostasis.

Melis D' Rossi 42, Pivonello R®, Del Puente A* Pivonello C°, Cangemi G5, Negri M”, Colao A® Andria G® Parenti G'°.
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SCOPO DEL PROGETTO
DIET & SPORT THERAPY GSD III

= Impatto della dieta iperlipidica/chetogenica sul metabolismo ossidativo
durante esercizio (in corso)

= Impatto della dieta + esercizio di precisione sulla funzionalita fisica
(prospettiva di ricerca)

= Power del campione: n=15 pazienti

= Inizio possibile reclutamento marzo 2020:

- reperimento fondi

- approvazione del protocollo di ricerca da parte comitato etico
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METODI DI MISURA NON INVASIVI DELLA

TOLLERANZA ALL’ESERCIZIO
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METODI DI MISURA NON INVASIVI DELLA

TOLLERANZA ALL’ESERCIZIO

Basale TO

3, 6, 12 mesi dallo shift completo verso dieta +
esercizio di precisione T1 T2 T3
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Il paziente GSDIII e un paziente resiliente!

IF A T Sane

ATHENS 20

Tipologia di esercizio:
- Aerobico
- Forza

- Equilibrio e coordinazione Non c’é letteratura : GSDIII and training
Flessibilita
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