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Introdugcdo: A doenca de Pompe (DP) é uma deficiéncia de alfa-glicosidase acida,
com acumulo progressivo de glicogénio nos tecidos. Revisbes sistematicas (RS)
anteriores sobre DP tardia ndo avaliaram desfechos importantes para a terapia de
reposi¢cao enzimatica (TRE), criando assim a necessidade de reavaliar os resultados
clinicos. Objetivo: Avaliar a eficacia da alfa-alglucosidase no Tempo de Ventilagdo
(TOV) para pacientes com DP tardia. Métodos: Foi realizada uma busca sistematica
no PubMed e Embase por estudos clinicos prospectivos que incluissem 5 ou mais
pacientes, desde que publicados até agosto de 2020 e avaliassem TRE para DP
tardia. Resultados de interesse foram definidos a priori, incluindo TOV. Neste resumo
sdo apresentados os resultados parciais da meta-analise feita apenas para TOV até
o momento, de acordo com as diretrizes do PRISMA. Resultados: Na DP tardia, um
total de 1543 artigos foram identificados e apenas 25 foram incluidos por avaliarem
os desfechos de interesse. A TOV foi avaliada em 6 estudos e 2/6 eram revisdes
sistematicas, portanto, seus resultados ndo foram incluidos na metanalise. Nao
houve diferengas significativas no TOV [alteracao média -2,64 (IC 95% -5,28, 0,00)].
Discussao: Nossos resultados agregam informagdes sobre metanalises publicadas
anteriormente sobre TRE, uma vez que a inclusdo de estudos prospectivos
observacionais tornou possivel avaliar por meio de metanalise o impacto da TRE no
TOV. Este € o primeiro estudo a avaliar a eficacia da terapia no TOV. Ademais, os
resultados também mostram que a TRE estabiliza o numero de horas de ventilagao
mecéanica em pacientes com doenga de Pompe.



