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1. Wprowadzenie.

Dieta ketogenna jest to sposob leczenia 1 zywienia obejmujacy energetycznos¢, sktad
i dystrybucje positkéw w ciggu doby. Dieta ketogenna jest metoda leczenia padaczki
lekoopornej u dzieci oraz dorostych majaca na celu kontrolowanie napadéw padaczkowych
poprzez przestawienie gltownego metabolizmu organizmu na spalanie thiszczu zamiast
glukozy. Jest to wcigz mato popularny w Polsce rodzaj leczenia napadow padaczkowych, ktory
jednak ma mozliwo$¢ rozwinigcia si¢ m.in. dzigki refundacji $Srodkow spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego stosowanych w diecie ketogennej, w ktore to
wybrane przyszpitalne poradnie neurologii dziecigcej zostaly zobowigzane zaopatrywaé
pacjentow. Wczesniej rodzice zaopatrywali si¢ w te produkty w aptekach ogdlnodostepnych
na podstawie zapotrzebowania na import docelowy.

Celem tej pracy jest przedstawienie diety ketogennej jako metody leczenia padaczki
lekoopornej u dzieci, jak rowniez pokazanie, ze jest to swego rodzaju lek i tak nalezy te diete
traktowac.

2. Padaczka i padaczka lekooporna - krétka definicja.

Padaczka (epilepsja) to przewlekly stan chorobowy charakteryzujacy si¢ okresowymi
zaburzeniami czynnosci neurondw bedacy wynikiem nieprawidtowych wytadowan w korze
mozgowej lub pniu mozgu objawiajacy si¢ napadami padaczkowymi lub stanem
padaczkowym.

Jedng z przyczyn wystepowania padaczki jest niedobor kwasu y - aminomastowego, ktory
wykazuje silnie hamujacy wplyw na pobudliwo$¢ neuronéw kory mozgowej, a zwigzane
z nim metabolicznie kwasy glutaminowy i asparaginowy wykazuja wplyw pobudzajacy. [1,2]

Do rozpoznania padaczki dochodzi, gdy:

1. Wystapia minimum dwa napady nieprowokowane lub odruchowe w odstgpstwie
powyzej 24 godzin,

2. Jeden napad nieprowokowany lub odruchowy w przypadku wystgpienia kolejnego
napadu ocenianego na przynajmniej 60% w ciagu najblizszych 10 lat (np. pacjenci
ze stwardnieniem guzowatym),

3. Rozpoznania zespotu padaczkowego. [3,4]

Padaczka lekooporna jest rozpoznawana, gdy dwie kolejne proby leczenia jednym i/lub
dodatkowymi lekami nie przynosza oczekiwanego efektu w postaci zniwelowania,
zmniejszenia lub kontroli napadow padaczkowych. [4]

Napady padaczkowe mozna podzieli¢ na dwie zasadnicze grupy:



a) czgsciowe (ogniskowe) - obejmuja jedng potkule mozgu. Chory czgsto jest §$wiadomy co
si¢ z nim dzieje,

b) uogolnione - obejmuja obie potkule mozgu, pierwotnie lub w wyniku wtérnego
uogdlnienia napadow czesciowych. Chory nie jest Swiadomy tego co z nim si¢ dzieje,
poniewaz w napadach tych dochodzi do zaburzefn §wiadomosci. [5]

3. Mechanizm dziatania diety ketogenne;.

Podczas stosowania diety ketogennej stan organizmu zblizony jest do stanu w trakcie
glodzenia. Ciala ketonowe powstajg na drodze P - oksydacji w watrobie wolnych kwasow
thuszczowych 1 biorg udzial w przemianach cyklu Krebsa.[7]

Glowne ciata ketonowe to:

- kwas B - hydroksymastowy - moze by¢ metabolizowany przez watrobe i mozg jak
zrodto energii

- kwas acetooctowy — wydalany z moczem i oddechem (stodki zapach z ust) [6, 7]

- aceton

Istotg diety ketogennej jest zamiana gtownego zrodia energii dla tkanek z glukozy na dobrze
przechodzace przez barier¢ krew - mozg ciata ketonowe. Ketony wykazujg efekt dziatania:

a) przeciwdrgawkowy, co jest mozliwe poprzez:

- efekt bezposredni,

- aktywacje receptora KoP co skutkuje hiperpolaryzjacja btony komodrkowe;,

- wplyw na transporter glutaminianu --> zmiana (hamowanie) przekazu
neurotransmiteréw --> wzrost syntezy GABA (gtowny przekaznik hamujacy
uktad nerwowy) oraz spadek st¢zenia glutaminianu (gldéwny aminokwas
pobudzajacy w mozgu),

- wzrost stezenia noradrenaliny w mozgu.

b) hamujacy epileptogeneze (stad dtugotrwaty efekt dziatania)
¢) neuroprotekcyjny [7]

4. Wskazania do stosowania diety ketogennej.

Rozwazenie wprowadzenia diety ketogennej jest wskazane po wyprobowaniu minimum
dwoch lekow prawidtowo stosowanych, a nie przynoszacych oczekiwanego efektu. [6]
Kwalifikowane sg przewaznie dzieci, u ktérych napady wystgpuja co najmniej raz- dwa razy
na tydzien.

Wskazania bezwzgledne do stosowania DK (diety ketogennej):



- deficyt transportera glukozy typu 1 (GLUT 1 DS),[6, 7]
- deficyt dehydrogenazy pirogronianowej (PDHD) [7, 8]

Sa to schorzenia metaboliczne zwigzane z wrodzonymi zaburzeniami wykorzystania
glukozy jako zrédta energii dla mozgu.

W obu tych schorzeniach stosujac diete ketogenng to wilasnie ciata ketonowe
pokonujac bariere krew-mdzg wchodza w reakcje w cyklu Krebsa umozliwiajac
produkcj¢ energii (zwtaszcza dla komodrek nerwowych). [7]

Schorzenia, w ktérych zaobserwowano najlepsze efekty po zastosowaniu DK:

- padaczki, w ktorych wystepuja napady uogolnione,
- padaczka miokloniczno — astatyczna (zesp6t Doosego, MAE),
- cigzka miokloniczna padaczka niemowlat (zespol Dravet — poprawa efektu
u dzieci stosujacych styrypentol),
- zespol Westa,
- padaczka w stwardnieniu guzowatym,
- padaczka w zespole Retta,
- zesp6t Landau — Kleftnera,
- padaczki objawowe spowodowane encefalopatig niedotleniowo - niedokrwienng

Diet¢ ketogenna mozna stosowa¢ w kazdym wieku, bez wzgledu na zaburzenia
neurorozwojowe we wszystkich typach napadow z wyjatkiem tych mozliwych do
leczenia neurochirurgicznego (lepszy efekt terapeutyczny), natomiast kluczowym
warunkiem powodzenia leczenia jest wspotpraca pacjenta (oraz opiekuna) z lekarzem
i dietetykiem.

W chwili obecnej rozwaza si¢ zastosowanie DK jako leczenie pierwszego rzutu jeszcze
przed farmakoterapia, m.in. w zespole Westa czy zespole FIRES (padaczka trudna do
leczenia u dzieci w wieku szkolnym rozpoczynajaca si¢ stanem padaczkowym z
goragczka u dotychczas zdrowych dzieci). [7]

5. Przeciwwskazania do stosowania diety ketogennej.

Przeciwwskazania mozemy podzieli¢ na bezwzgledne oraz wzgledne:

a) Bezwzgledne:
e  Wrodzone defekty metaboliczne:
- zwigzane z przemianami tluszczéw
- deficyt karboksylazy pirogronianowe;j
- kwasice organiczne
- portfiria



- cukrzyca
- choroby mitochondrialne
e Nie nalezy stosowac u dzieci ze schorzeniami:
- cigzkie choroby watroby
- kamica drog zotciowych
- kamica nerek
- hipoglikemia o niewyjasnionej przyczynie
- rodzinna hipoglikemia
b) Wzgledne:
e trudno$ci w utrzymaniu prawidlowego stanu odzywienia z towarzyszacymi
problemami z jedzeniem i piciem (nalezy rozwazy¢ zatozenie gastrostomii)
e refluks Zzotadkowo - przetykowy
e Dbrak mozliwos$ci wlasciwej wspolpracy z zespotem terapeutycznym.[7]

6. Przygotowanie do diety ketogenne;.

1) Kwalifikacja

a)

b)

d)

Doktadny wywiad

- liczba wystepujacych napadow

- typy napadow

- dotychczasowy przebieg choroby

- dotychczas stosowane leki

- inne choroby, alergie

- reakcje dziecka na gtod

- zZwyczaje zywieniowe

- oczekiwania wzgledem DK

Ocena stanu przedmiotowego dziecka

Badanie fizykalne dziecka, ocena rozwoju fizycznego (wzrost, waga, BMI, aktywnos$¢
fizyczna) wraz z badaniem neurologicznym, jak rdOwniez ocena czy nie wystepuja
inne choroby (np. zaburzenia uktadu krazenia).

Ocena stanu metabolicznego

Badania krwi, moczu oraz ptynu moézgowo — rdzeniowego pozwalajace wykluczy¢
przeciwwskazania do stosowania DK. Jezeli to mozliwe wykonuje si¢ oznaczenie
poziomu stezenia lekow przeciwpadaczkowych.

Badania dodatkowe

- MRI — wykluczenie operacyjnej przyczyny padaczki

- EEG — ocena rodzaju 1 nasilenia zmian w zapisie

- EKG

- USG nerek — wykluczenie kamicy

- inne — w zaleznosci od decyzji lekarza

Ustalenie wraz z dietetykiem rodzaju diety oraz proporcji ketogenicznej



f)

Rozmowa z rodzicami o DK

Podpisanie przez rodzicow tzw. $wiadomej zgody na leczenie dietg ketogenng przez
co najmniej 3 miesigce (mozliwos$¢ oceny skutecznosci DK). [6, 7]

W oczekiwaniu na rozpoczgcie leczenia DK rodzicow prosi si¢ o :

- ograniczenie w diecie ilosci weglowodanow

- podawanie odpowiedniej ilosci ptynow

- wyposazenie w doktadng wage ze skalg gramowg (doktadno$¢ do 0,1g)

- dodatkowe akcesoria (plastikowe pojemniki, szpatutki z gumowg koncowka)[7]

2) Wyliczenie DK

a)

b)

Okreslenie proporcji ketogeniczne;j

W zalezno$ci od proporcji zmienia si¢ warto$¢ kaloryczna (tzw. Jednostka
ketogeniczna), np.

Proporcja 4:1 oznacza 4 gramy tluszczu na 1 gram biatka 1 weglowodanéw, co rowna
si¢ okoto 40 kcal na jednostke pozywienia (przyjmuje si¢, ze 1 gram ttuszczu to ok. 9
kcal, a 1 gram biatka i 1gram weglowodanéw to ok. 4 kcal).

Proporcje 4:1 zaproponujemy u wigkszosci dzieci, natomiast proporcja 3:1
dedykowana jest dla pacjentoéw powyzej 18-stego m.z., powyzej 12 r.z. oraz u dzieci
otylych. Proporcja 2:1 jest najrzadziej stosowana. [7]

[W przypadku niektorych pacjentow leczenie rozpoczyna sie od proporcji ketogenicznej
2,5:1lub 3:1, a nastgpnie po wprowadzeniu DK przechodzi si¢ na proporcje 4:1. Czesto
u niemowlgt stosuje sie proporcje 3:1, a u niemowlqt karmionych piersig 4:1.].
Okreslenie dziennego zapotrzebowania

Nalezy okresli¢ dzienne zapotrzebowanie kalorycznosci, biatka, thuszczy,
weglowodanow wraz z liczbg jednostek ketogenicznych na dobe i iloscig ptynow.

W tym celu opieramy si¢ na zalecanych normach spozycia okreslonych wg RDA.

U dzieci, ktorych masa ciata jest prawidlowa lub majacych niedowage wyliczenia
opieramy na aktualnej masie ciata, natomiast u dzieci z nadwaga pod uwage bierzemy
wage nalezng do wzrostu wg siatek centylowych.

W celu wyliczenia kaloryczno$ci nalezy pod uwage wzia¢ rowniez aktywnos¢
fizyczng dziecka. [7]

3) Planowanie positkow

Planuje si¢ 3 lub 4 positki na dobg, ktore muszg by¢ rownowazne, czyli majg tyle samo
kalorii, biatka, weglowodanow i thuszczy.

Dietetyk uktada sktad positkow na podstawie danych uzyskanych od lekarza. Ustalone
warto$ci poszczegolnych gldownych sktadnikéw diety musza by¢ $cisle zachowane i
przestrzegane, gdyz odstepstwo nawet o 1 gram moze =zaburzy¢ proporcje
ketogeniczna. [7]

[Warto zauwazy¢, ze kupujgc w sklepie gotowe produkty “keto friendly” nalezy zawsze
czytac sktad etykiet, gdyz czesto produkty tak oznaczone sq niedozwolone w opisywanej
diecie ketogennej leczniczej, a nazwe swq “zawdzigeczajg” modng teraz dietg keto
stosowang przez osoby zdrowe.

Nie zalecane jest stosowanie gotowych mieszanek produktow, np. orzechow, poniewaz
nie jestesmy w stanie okresli¢ doktadnej zawartosci sktadnikow odzywczych. Warto



podkreslic¢ tez fakt, ze dziecko musi spozy¢ caly przygotowany positek. Phyny, ktore

spozywa dziecko rowniez powinny by¢ podawane rownomiernie w ciggu dnia.

Planujqgc diete ketogenng nalezy zamieni¢ leki przyjmowane w syropach na tabletki, a

jesli jest to niemozliwe to uwzglednic¢ syropy i/lub inne leki w proporcji ketogenicznej

— dodatkowe Zrodta weglowodanow.

Ulatwieniem dla rodzicow jest tzw. Ketoplaner dostgpny przez przeglgdarke

internetowq. Jest to platforma z utozonymi positkami dostosowanymi do dziecka, ktore

uktada dietetyk kliniczny pracujgcy w szpitalu w porozumieniu z lekarzem. Opiekun
dziecka objetego leczeniem DK moze rowniez sam zaplanowac positek, ktory nastepnie
wysytany jest do akceptacji dietetyka.]

4) Gotowe preparaty w DK

[Kilka lat temu Ministerstwo Zdrowia uruchomito program refundacyjny diety

ketogennej — na liscie refundacyjnej znalazt sie produkt KetoCal, wczesniej dostepny

tylko w ramach importu docelowego. Produkt ten dostepny jest w proporcjach 4:1 oraz

3:1 w postaci proszku lub plynu (kartonik 200 ml). Do niedawna dostepny byt rowniez

KetoCal 2,5:1 w postaci ptynu, jednak zostat on wycofany z oferty producenta na rynek

Polski.]

Gotowy, odpowiednio zbilansowany produkt jest znacznym utatwieniem dla rodzicow.

Utatwia on wprowadzenie DK zwtaszcza u niemowlat, jednak sprawdza si¢ rowniez u

starszych dzieci, a nawet osob dorostych. Jest to réwniez produkt z wyboru u dzieci z

gastrostomig lub sonda.[7]

[Mieszanke w postaci proszku lub plynu mozna wykorzystaé przy przygotowywaniu

wlasnych positkow lub mozna spozywac bezposrednio po przygotowaniu, co sprawdzi

sig podczas choroby czy w podrozy.

Na rynku Polskim dostepny jest rowniez produkt pod nazwg K.FLO w postaci plynu

(kartoniki 250ml) w proporcji ketogenicznej 4:1 stosowany u 0sob, u ktorych KetoCal

jest Zle tolerowany, majgcych uczulenie na KetoCal lub w polgczeniu z w/w srodkiem

spozywczym specjalnego przeznaczenia Zywieniowego. |
5) Suplementacja

Dieta ketogenna jest dieta niedoborowa, dlatego nalezy uzupelia¢ niedobory

suplementacja, tj. :

- L —karnityna - utatwia przechodzenie dtugotancuchowych kwasow ttuszczowych
do mitochondriéw co pozwala na przetwarzanie ttuszczoOw, wplywa na obnizenie
cholesterolu 1 tréjglicerydow

- Witamina D3 oraz wapn - profilaktyka osteoporozy oraz wsparcie funkcjonowania
calego organizmu

- Cynk, magnez, fosfor, selen — przy produktach wielowitaminowych nalezy
pamigta¢ by wybierac te bez weglowodanow

- Cytryniany — zmniejszenie ryzyka kamicy nerkowej

- Srodki przeczyszczajace - przy zaparciach

- Olej MCT lub kokosowy - mozliwo$¢ zastgpienia czgsci uzywanego w diecie
oleju na w/w - obnizenie cholesterolu oraz zmniejszenie wystepowania zaparc.|[7]



7. Wprowadzenie diety ketogenne;.

Najczesciej diete ketogenng wprowadza si¢ podczas pobytu w szpitalu z uwagi na stata
mozliwo$¢ obserwacji dziecka oraz kontakt z rodzicami. Czegsto wprowadzenie diety
rozpoczyna si¢ tzw. Faza glodowki obejmujaca 24-48 godzin, podczas ktérych dziecko
przyjmuje tylko ptyny bez weglowodandw. Faza ta nie jest konieczna 1 niekiedy zostaje
pomini¢ta, jednak umozliwia obserwacj¢ reakcji organizmu w warunkach stresu
metabolicznego oraz potencjalne ujawnienie si¢ niewykrytych wczesniej defektow
metabolicznych. [7]
U dzieci powyzej 8 roku Zycia mozna wprowadza¢ diet¢ z fazg jednodniowej gtodowki w
trybie ambulatoryjnym, co skutkuje mniejszg iloscig dzialan niepozadanych ze strony uktadu
pokarmowego. [9]

Diete mozna wprowadza¢ na dwa sposoby:

a) Przez trzy kolejne dni zwigkszac ilo$¢ nalezytych kalorii od 1/3 pierwszego dnia do 3/3
trzeciego dnia dla wybranej proporcji ketogenicznej lub

b) Zastosowac pelne zapotrzebowanie kaloryczne, ale zwigksza¢ kolejno proporcje
ketogeniczng zaczynajac od 1:1 pierwszego dnia do 3:1 lub 4:1 trzeciego lub czwartego
dnia.

DK nalezy traktowac jak lek, dlatego ustalone godziny positkow sg state (np. 6/14/22) by
poziom ketozy w organizmie utrzymywat si¢ na stalym poziomie. [7]

8. Dziatania niepozadane.

Wymieniamy dziatania niepozadane takie jak:

¢ Hipoglikemia
Najwigksze prawdopodobienstwo wystapienia podczas glodoéwki/ pierwszej doby DK.
W przypadku objawdéw klinicznych lub gdy stezenie glukozy wynosi ponizej 30 mg/dl
podaje si¢ doustnie 30 ml soku pomaranczowego lub jabtkowego, ewentualnie glukozg
dozylnie. Po pierwszej fazie DK nie powinna wystgpowac, poniewaz organizm zaczyna
czerpac energi¢ z thuszczy --> ciata ketonowe we krwi i moczu.

¢ Nadmierna ketoza
Najczesciej na poczatkowym etapie DK, postgpowanie jak w przypadku hipoglikemii.

¢ Kwasica metaboliczna
Wystepuje gtownie wskutek wymiotéw --> odwodnienie

¢ Sennos¢
Przez pierwsze dwa tygodnie DK powinno oznacza¢ si¢ st¢zenie lekow
przeciwpadaczkowych, glukozy oraz ketonoéw.

¢ Zaburzenia neurologiczne



¢ Hiperlipidemia

Zwykle jest to poczatkowe powiktanie DK, z czasem organizm przystosowuje si¢ do

diety wysokotluszczowe;.

Obcigzenie przewodu pokarmowego (nudnos$ci, wymioty, refluks)

Kamica pecherzyka zotciowego (na skutek zmiany sktadu zéici)

Kamica drég moczowych

Niedobodr L — karnityny (na skutek nadmiernego jej zuzycia)

Ujemny bilans wapniowy (dzialanie posrednie przez kwasice)

Utrata wagi

Uczucie sytosci

Warto$¢ dodana, wykorzystywana, gdy trzeba zachowac rezim positkdw co 6 lub 8

godzin.

Zmniejszenie objetosci positku oraz zmiana smaku (zmiana pasazu jelitowego)

¢ Niedobory mikroelementow 1 witamin
Przy dlugim stosowaniu diety mozliwe powiktania w postaci wzrastania z powodu
zaburzenia demineralizacji ko$ci.[6, 7, 8]
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9. Dieta ketogenna, a leki przeciwpadaczkowe.

Zwicgkszenie zakwaszenia krwi oraz zmniejszenie spozycia biatka powoduje, ze we krwi
wzrasta 1lo$¢ wolnej frakeji leku, co skutkuje wzrostem dziatan niepozadanych,

np. fenobarbital i benzodiazepiny — wzrost sennosci.

Fenobarbital nalezy odstawi¢ przed rozpoczeciem DK.

Leki takie jak topiramat, zonisamid, felbamat, styrypentol majg dziatanie zmniejszajace
apetyt, co skutkuje nasilong utratg wagi. Zonisamid oraz stymulator nerwu btgdnego i dieta
ketogenna stosowane rOwnoczes$nie wzajemnie poteguja swoje dziatanie przeciwpadaczkowe.
U dzieci stosujacych walproiniany mozna uzyskaé fatszywie dodatnie wyniki badania na
obecnos¢ ketondéw w moczu.[7]

10. Czas stosowania diety ketogenne;.

Poprawe w postaci zmniejszenia ilo$ci napadéw mozna zaobserwowac juz po okoto 2 do 4
tygodni. DK kontynuuje si¢ przez minimum 2 lata, a nastepnie stopniowo odstawia.[7,9]

DK odstawiamy wowczas, gdy efekty uboczne sg nieakceptowalne lub trudne do
wyeliminowania  lub  pojawily  si¢  przeciwwskazania do jej  stosowania.
Jesli wystgpi nagla sytuacja diet¢ mozna odstawi¢ natychmiast lub w ciggu kilku dni.
Odstawienie DK trwa kilka tygodni i polega na stopniowym zmniejszaniu proporcji
ketogenicznej co tydzien - 4:1, nastepnie 3:1, 2:1 1 1:1, az do ustgpienia ketozy w moczu. [7]
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11. Odmiany diety ketogenne;.

Mozna wyr6zni¢ odmiany DK:

- Dieta MCT - r6zni si¢ rodzajem stosowanego thuszczu

- Dieta z niskim indeksem glikemicznym

- Modyfikowana dieta Atkinsa (MDA)
Jest to dieta normokaloryczna, normobiatkowa, niskoweglowodanowa oraz
wysokottuszczowa.
W przypadku tej diety wystepuja mniejsze restrykcje co do jej przestrzegania
1 stosowania, przez co cze¢sto jest wykorzystywana jako wprowadzenie do DK albo jej
alternatywe.
Stosunek ketogeniczny to 2:1 — 1:1 (stosunek wagowy thuszczu do biatka oraz
weglowodanow) - ok. 60 % energii pochodzi z thuszczu, zwicksza si¢ podaz biatka oraz
weglowodanéw w stosunku do DK.
Wprowadzenie diety zachodzi bez fazy glodowki, jak réwniez mniejsza jest ilos¢ badan
koniecznych do wykonania przed jej wprowadzeniem.
Positki nie musza by¢ réwnowazne, nie muszg by¢ wazone. Kluczowym elementem
MDA jest pilnowanie ilosci dostarczanych weglowodanow.
Nie jest ona zalecana dla dzieci ponizej drugiego roku zycia, jak rowniez tych
karmionych przez sond¢ czy gastrostomi¢. Dziatania niepozadane to gtdéwnie
hiperlipidemia oraz wzrost azotu mocznika we krwi, a poczatkowo sennos$¢, wymioty,
brak taknienia.
Skutecznosc MDA przedstawia si¢ nastepujaco:
- Redukcja napadéw o ponad 50% u 45 — 48% leczonych pacjentow
- Redukcja napadow o wiecej niz 90% u 28% leczonych pacjentow.[7]

12. Skutecznos¢ diety ketogenne;.

Skuteczno$¢ DK przedstawia si¢ nastepujaco:

- Redukcja liczby napadéw o ponad 50% u 50 — 60% leczonych pacjentow
- Redukcja napadéw o ponad 90% u 30% leczonych pacjentéw
- Calkowite ustgpienie napadow u 10 — 15% leczonych pacjentéw.[6, 7]

[Dodatkowe korzysci jakie zglaszajg rodzice to niewgtpliwie zwiekszona zdolnosé
koncentracji, mniejsze rozdraznienie. Nieraz rodzice uzywajq okreslenia “to nie to dziecko co
wczesniej” - spokojniejsze, skoncentrowane, odnoszgce wyzsze wyniki w nauce,
zaangazowane.|
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13. Podsumowanie i wnioski.

Opiekunowie dziecka powinni zdawac sobie sprawe, ze dieta ketogenna musi by¢ stosowana
jak lek — istotna jest dawka, czas i droga podania. Dziecko musi spozy¢ caty positek, istotna
jest kazda kropla tluszczu wykorzystywana do przygotowania positku - stad np. nie jest
polecane uzywanie papieru do pieczenia, gdyz wchiania thuszcz.

Po wprowadzeniu diety rodzice kilkukrotnie w ciggu tygodnia zawsze o tej samej porze musza
kontrolowa¢ poziom ketonéw w moczu u dziecka. Zaleca si¢ roOwniez badanie poziomu
ketonow we krwi za pomocg ketometru.

Kontrole lekarskie w okresie wprowadzania DK powinny by¢ 1 raz w miesigcu przez
pierwszych 6 miesigcy.

Po 3 — 6 miesiagcach stosowania diety zapada decyzja czy bgdzie ona kontynuowana.

Gdy DK jest juz dobrze tolerowana i kontrolowana, stan pacjenta jest stabilny, mozna
rozwazy¢ powolne odstawienie lub redukcje¢ lekow przeciwpadaczkowych. Zaczyna si¢ od
jednego leku zmniejszajac dawke, gdy uda sie go catkowicie odstawi¢ bez wzrostu napadow
mozna zaczaé rozwaza¢ o odstawieniu kolejnego leku. Catkowite odstawienie lekow jest
mozliwe jedynie w nielicznych przypadkach i dotyczy niewielkiego odsetka leczonych
pacjentow. Bardzo wazna zasada, ktorg nalezy przestrzegaé jest zakaz modyfikowania diety
podczas redukowania lub odstawiania lekow.

Dieta ketogenna z powodzeniem moze by¢ stosowana w leczeniu padaczki lekoopornej, jednak
jest to dlugotrwaty proces, ktory wymaga duzego samozaparcia i zaangazowania zaréwno od
pacjenta, jak i1 jego opiekundéw. Cho¢ opiekunowie zazwyczaj sg gotowi dotozy¢ wszelkich
staran, by zmniejszy¢ liczbe napadoéw, nie zawsze sg w stanie sprosta¢ restrykcyjnym
wymaganiom diety ketogennej, a czasem nie rozumiejg jej roli jako formy leczenia. Zdarza si¢
réwniez, ze dieta nie przynosi oczekiwanych rezultatéw — wowczas podejmowana jest decyzja
0 jej odstawieniu.[7]

14. Przedstawienie przypadkéw kilku pacjentow leczonych dietg
ketogenna.

Pacjent 1.

Pacjent: chtopiec, 14 miesigcy
Rozpoznanie: zespot Westa (od 7,5 miesigca zycia)
Obecny stan kliniczny:
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e Napady padaczkowe nadal obecne — wystepuja codziennie, $rednio 4 serie na dobe, w
nieregularnych odstgpach czasu.

e Stan og6lny dziecka oceniany jako dobry.

e Obnizone globalne napi¢cie migsniowe, bez ewidentnych cech uszkodzenia uktadu
nerwowego.

e Opdznienie w rozwoju wzorcow motorycznych i postawy, nieadekwatne do wieku
biologicznego.

e W wywiadzie rodzinnym obcigzenie kamicg nerkowa.

e Masa ciata: okoto 10,5 kg.

W leczeniu zastosowano:

e Sabril (Vigabatrinum) tabletki powlekane - 2 x 500 mg

e Keppra (Levetiracetamum) roztwor doustny 100mg/ml -1,5 — 0 — 1 ml — w trakcie
wlaczania

e Topamax (Topiramatum) tabletki powlekane- 2 x 50 mg — planowana redukcja

e Nitrazepam (Nitrazepamum) tabletki 5 mg - 2 x % tabl.

e Witamina B6 (Pyridoxinum) tabletki powlekane- 2 x 50 mg

Na podstawie przeprowadzonych badan oraz konsultacji dietetycznej nie stwierdzono
przeciwwskazan do wprowadzenia diety ketogenne;.

Dieta ketogenna zostala wprowadzona podczas hospitalizacji. Zastosowano stosunek
ketogeniczny 2,5:1 przy dobowej kaloryczno$ci 800 kcal, roztoZzonej na 5 positkow dziennie.

Poczatkowo zaobserwowano stany niepokoju, sennosci, ostabienia. Po kilkudniowe;j
adaptacji uzyskano poziom z krwi wlo$niczkowej BHA = 6.

W badaniach laboratoryjnych: kwasica metaboliczna, nieco obnizony poziom biatka, glukoza
— 59, vit. D3 — 24, poziom Levetiracetamu ponizej zakresu st¢zenia terapeutycznego, poziom
Topiramatu w dolnym zakresie stezenia terapeutycznego.

Obserwowano krotkie napady atoniczne — w pozycji siedzacej z opadaniem gtowki.

W EEG prawie ciggte zmiany napadowe wieloogniskowe synchroniczne 1 asynchroniczne
nasilajgce si¢ w zasypianiu i we $nie, w czuwaniu zmiany napadowe znacznie rzadsze. Cz¢$§¢
wyladowan o typie ,,wieloiglicy fali”.

Zdecydowano o odstawieniu leku Sabril (Vigabatrinum) tabletki powlekane oraz zwigkszeniu
dawki leku Keppra (Levetiracetamum) roztwor doustny.

Zalecenia przy wypisie do domu:
A) Kontynuacja diety ketogenne;j
e Stosunek ketogeniczny: 2,5:1
e Kaloryczno$¢: 800 kcal/dobe, w 5 positkach dziennie

o Scista wspolpraca z dietetykiem prowadzacym (kontakt kontrolny co 2—4 tygodnie
lub w razie niepokojacych objawow)
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e Prowadzenie dzienniczka zywieniowego oraz obserwacji klinicznej (napady,
zachowanie, tolerancja diety)

B) Leczenie farmakologiczne

e Kontynuacja podawania Topamaxu (Topiramatum) tabletki powlekane 50 mg
e Zmiana Nitrazepamu na Frisium (Clobasamum) tableki 10 mg - 2 x % tbl.
e Zwigkszenie Keppra (Levetiracetamum) roztwor doustny 100mg/ml do 2 x 3,5 ml
e (Odstawienie Sabrilu (Vigabatrinum) tabletki powlekane 500 mg
e Citrolyt (Kalii citras, Natrii citras, Acidum citricum) granulat do przygotowania
roztworu doustnego - 2x 1 g — profilaktyka kwasicy metabolicznej oraz kamicy
nerkowej, ostateczna dawka zalezna od aktualnego pH moczu 1 stanu zakwaszenia
e Witamina D3 (Cholecalciferolum) 1000 JM/ doba
e Calperos (Calcii carbonas) kapsulki twarde 500 mg - 1 x dziennie
e W razie zapar¢:
1. Dicopeg (Macrogolum) proszek do sporzadzania roztworu doustnego 5 g - 2 x
1 saszetka lub
ii.  Lactulosum syrop 7,5 g/15 ml - 10 ml rano

B) Postgpowanie w przypadku objawdw nasilonej kwasicy metabolicznej

W przypadku wystapienia nasilonych lub uporczywych objawoéw kwasicy, takich jak:
e sennosc¢,

e zaczerwienienie policzkow lub spojowek,

e nudnosci i/lub wymioty,

e oddech kwasiczy (gleboki, przyspieszony),

nalezy poda¢ 2-3 razy po 5 ml soku owocowego (np. jablkowego lub winogronowego) oraz
niezwlocznie skontaktowac¢ si¢ z lekarzem prowadzacym lub dietetykiem.

C) Edukacja rodzicow/opiekundéw
e Przekazano informacje dotyczace:
o zasad przygotowywania i wazenia positkow,
o objawow wymagajacych pilnej konsultacji lekarskiej (hipoglikemia, wymioty,
odwodnienie, brak apetytu, regres rozwoju),
o istoty przestrzegania diety jako formy terapii padaczki

Wizyta kontrolna — po niespelna 2 miesigcach od wdrozenia diety ketogenne;j:

A) Leczenie farmakologiczne:

e W trakcie obserwacji dokonano redukcji dawki Topiramatu do 37,5 mg rano i 50 mg
wieczorem.
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e Decyzje podjeto z powodu obserwowanego regresu umiejetnosci motorycznych —
pacjent przestal ustawiaé si¢ w pozycji czworaczej.

B) Stan neurologiczny:

e Poprawa napigcia mig§niowego oraz koordynacji ruchowe;.

e Napady padaczkowe nadal obecne, aktualnie do 3 serii na dobg.

e Zaobserwowano zwigkszenie liczby napaddéw atonicznych z opadaniem glowy —
prawdopodobna przyczyna: redukcja dawki Topiramatu.

e Dobra tolerancja diety ketogenne;.

C) Badania laboratoryjne:

e Topiramat: st¢zenie w dolnym zakresie terapeutycznym (spadek z 6 pg/ml do 4
ug/mi)

¢ Glukoza: w normie

e Kwasica metaboliczna: wyrdwnana

D) Decyzja terapeutyczna:
e Zwigkszono stosunek ketogeniczny do 4:1, przy zachowaniu dotychczasowe;j
kalorycznosci diety (800 kcal/dobg).

Zalecenia przy wypisie do domu:

1) Kontynuacja leczenia przeciwpadaczkowego bez zmian

a) Rozwazy¢ stopniowg redukcj¢ Topiramatu oraz wprowadzenie Lamotryginy —

decyzja po ocenie neurologiczne;.
2) Suplementacja i leki wspomagajace:

a) Citrolyt (Kalii citras, Natrii citras, Acidum citricum) granulat do
przygotowania roztworu doustnego 3 x 1 g — profilaktyka kwasicy
metabolicznej 1 kamicy nerkowe;.

Dawkowanie dostosowac indywidualnie w zaleznosci od pH moczu i stopnia
zakwaszenia organizmu.

b) Witamina D3 (Cholecalciferolum) 1000 JM

c) Calperos (Calcii carbonas) kapsutki twarde 500 mg - 1 x dziennie

d) W przypadku zapar¢:

i. Dicopeg (Macrogolum) proszek do sporzadzania roztowu 5g - 2 x 1
saszetka lub
ii. Lactulosum syrop 7,5 g/15ml - 10 ml rano
3) Postgpowanie w przypadku objawdw nasilonej kwasicy metabolicznej:
W razie wystgpienia objawow takich jak:

a) sennosc,

b) zaczerwienienie policzkow i/lub spojowek,

¢) nudnosci i/lub wymioty,

d) gteboki, przyspieszony oddech (oddech kwasiczy),
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— poda¢ 2-3 razy po 5 ml soku owocowego (np. jabtkowego)
— skontaktowac si¢ z lekarzem prowadzacym lub dietetykiem.

4) Dieta ketogenna:
a) Kontynuowac diete ketogenng zgodnie z indywidualnym planem
zywieniowym.
b) Pozostawaé pod statg opieka dietetyka szpitalnego.
c) Zalecana dobowa podaz ptynéw: 1000 ml/dobe.

5) Monitorowanie ketozy w warunkach domowych:
d) Pomiary B-hydroksymaslanu (BHA) we krwi za pomocg ketometru:
i. 1 xna 1-2 tygodnie, gdy stan stabilny
il. 2 % dziennie, w przypadku objawdw ubocznych stosowania diety
e) W terapii dietg ketogenng dgzymy do poziomu BHA: 5—6 mmol/l

Pacjent 2.

Pacjent: dziewczynka, 4 lata
Rozpoznanie:

e Encefalopatia padaczkowa zwigzana z patogenng mutacja typu missense w genie
KCNBI1

e Mobzgowe porazenie dziecigce — posta¢ wiotka
e Znaczne opdznienie rozwoju psychoruchowego
e Stan po zaloZeniu gastrostomii (PEG)

e Pod opieka hospicjum domowego i programu Wczesnego Wspomagania Rozwoju
(WWR)

Terapia dietetyczna:

e Dieta ketogenna wprowadzona w II potowie 2023 r.

e Obecnie stosowany stosunek ketogeniczny 4:1

e Podawanie do PEG-a w 3 positkach dziennie

e Kaloryczno$¢ diety: 1300 kcal/dobe
(mimo iz wyliczona kaloryczno$¢ dla diety ketogennej wynosi 930-970 kcal, przyjeto
kaloryczno$¢ zgodng z RDA z uwagi na niedowage)

e Domowe pomiary ketonemii (BHA): 5—7 mmol/l

Obserwacje kliniczna (pazdziernik 2024 - sierpien 2025):

e Zmniejszenie liczby napadow padaczkowych
e Poprawa koncentracji i aktywnosci ruchowe;j
e Dobra tolerancja diety

Powiklania i leczenie objawowe:
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e 2024 r.: rozpoznanie kamicy nerkowej — pacjentka pozostaje pod opieka nefrologa
e Nasilenie objawow refluksu zotadkowo-przelykowego — wlaczono Helicid Control
(Omeprazolum)10 mg kapsutki dojelitowe, twarde - 2% dziennie

Leczenie farmakologiczne (przed modyfikacja):

e Depakine Chronosphere (Natrii valproas+Acidum valproicum) granulat
o przedluzonym uwalnianiu - 350 — 0 — 350 mg (stezenie VPA: 97 pg/ml)
e Levetiracetam tabletki powlekane - 625 — 0 — 725 mg (stezenie LEV: 30 pg/ml)
e Clonazepam tabletki - 0 — 0 — 0,5 mg (zwigkszany okresowo w razie pogorszenia)

Badania wykonane podczas pobytu na oddziale:

e Badanie neurologiczne

e Lipidogram — podwyzszone wartosci cholesterolu i trojglicerydow
e Glukoza: 53 mg/dl

e Biatko calkowite: obnizone

e Kwas B-hydroksymastowy (BHA): 7084 pmol/l (norma < 800)

e L-karnityna: poziom obnizony

Decyzje terapeutyczne i zlecenia przy wypisie do domu:

1) Dieta ketogenna:
a) Kontynuacja diety w dotychczasowym stosunku 4:1
b) Zwiekszenie kalorycznosci o 50 kcal/dobe
¢) Kontynuacja zywienia przez PEG w 3 positkach/dobe

2) Leczenie przeciwpadaczkowe:
a) Zwickszenie dawki levetiracetamu do 2 x 750 mg/dobe
b) Pozostale leki bez zmian (Depakine, Clonazepam)

3) Suplementacja i leki wspomagajace:

a) Citrolyt (Kalii citras, Natrii citras, Acidum citricum) granulat do
przygotowania roztworu doustnego 3 x 1 g — profilaktyka kwasicy
metabolicznej 1 kamicy nerkowe;.

Dawkowanie dostosowac indywidualnie w zaleznosci od pH moczu i stopnia
zakwaszenia organizmu.

b) Witamina D3 (Cholecalciferolum) 1000 JM

c) Calperos (Calcii carbonas) kapsutki twarde 500 mg - 1 x dziennie

d) L —karnityna 500 — 0 - 500 mg

e) W przypadku zapar¢:
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1) Dicopeg (Macrogolum) proszek do sporzadzania roztowu 5g - 2 x 1
saszetka lub
il) Lactulosum syrop 7,5g/15ml - 10 ml rano

4) Postgpowanie w przypadku objawow nasilonej kwasicy metaboliczne;j:
W razie wystgpienia objawow takich jak:
a) sennosc,
b) zaczerwienienie policzkow i/lub spojowek,
¢) nudnosci i/lub wymioty,
d) gleboki, przyspieszony oddech (oddech kwasiczy),
— poda¢ 2-3 razy po 5 ml soku owocowego (np. jabtkowego)
— skontaktowac si¢ z lekarzem prowadzacym lub dietetykiem.

5) Plyny:
a) Dobowa podaz ptynéw: 2000 ml/dobe

6) Monitoring diety ketogennej:
a) Pomiar BHA we krwi wlo$niczkowe;:
b) 1 xna 1-2 tygodnie przy stanie stabilnym
c) 2 x dziennie w przypadku objawoéw niepozadanych
d) Docelowy poziom BHA: 5-6 mmol/l

Pacjent 3.
Pacjent: dziewczynka, 10 lat
Wywiad:

e Padaczka z poczatkiem w 2019 r.

e Stan po krwotoku podpajeczyndéwkowym i dokomorowym w 2. dobie zycia

e Po zalozeniu zastawki komorowo-otrzewnowej

e Leczenie przeciwpadaczkowe prowadzone od momentu rozpoznania padaczki

Przebieg leczenia i diagnostyki:
2022
e Ostatni napad padaczkowy: grudzien 2022

2023

e Maj 2023 — EEG: zapis nieprawidlowy, ciagte wytadowania w $nie wolnofalowym
— dolaczono Frisium (Clobasamum) tabletki

e  Wrzesien 2023 — brak poprawy EEG — wprowadzono sterydoterapi¢ we wlewach

e Listopad 2023 — EEG: brak istotnej poprawy, odstawiono sterydy i stosowano
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2024

2025

w leczeniu:

- Depakine chronosphere (Natrii valproas+Acidum valproicum) granulat
o przedtuzonym uwalnianiu - 300 — 0 — 350 mg

- Frisium (Clobasamum) tabletki - 5 — 0 —20 mg

- Topamax (Topiramatum) tabletki powlekane - 75 — 0 — 100 mg

Lipiec 2024 — EEG: zmiany wieloogniskowe, napadowe, obecne w czuwaniu i niemal
ciggle we $nie wigczono Encorton (Prednizon) tabletki 1 Topiramat tabletki
powlekane

Sierpien 2024 — EEG: zapis nieprawidlowy, ale z poprawg w stosunku do badania
z lipca odstawiono Encorton (Prednizon) tabletki

Luty 2025 — EEG: pogorszenie zapisu wzgledem sierpnia 2024 modyfikacja leczenia:
Depakine Chronosphere (Natrii valproas+Acidum valproicum) granulat

o przedtuzonym uwalnianiu - 300-0-350 mg

Frisium (Clobasamum) tabletki - 0—0-25 mg

Topamax (Topiramtum) tabletki powlekane - 100-0—100 mg

Wstepne pacjentke zakwalifikowanie do leczenia dieta ketogenna.

Wprowadzenie diety ketogennej:

Maj 2025 — konsultacja dietetyczna

Zakwalifikowano do leczenia modyfikowang dietg Atkinsa (MAD)

Zapis EEG: porownywalny z lutym 2025 (bez istotnych zmian)

Wyniki badan metabolicznych (kwas walproinowy, BHA, L-karnityna) — w zakresach
terapeutycznych

Zmiana w leczeniu farmakologicznym:

Depakine Chronosphere (Natrii valproas+Acidum valproicum) granulat

o przedtuzonym uwalnianiu - 0-0-750 mg

Frisium (Clobasamum) tabletki - 0—0-25 mg

Topamax (Topiramatum) tabletki powlekane - 100-0—-150 mg

Lipiec 2025 — kontrola:

Utrzymano modyfikowanag diet¢ Atkinsa
Bez zmian w leczeniu przeciwpadaczkowym

Sierpien 2025 — wizyta kontrolna
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Aktualne leczenie (sierpien 2025):

e Depakine Chronosphere (Natrii valproas+Acidum valproicum) granulat
o przedluzonym uwalnianiu - 750 mg na noc
e Frisium (Clobsamum) tabletki - 25 mg na noc
e Topamax (Topiramatum) tabletki powlekane - 100 mg rano, 150 mg wieczorem
e Modyfikowana dieta Atkinsa — kontynuacja

Podsumowanie wizyty (sierpien 2025):

e Oznaczono poziomy lekow 1 parametrow metabolicznych: Kwas walproinowy,
Topiramat, glukoza — warto$ci w zakresie terapeutycznym / normie.

e Kontrola EEG:Brak oczekiwanej poprawy w zapisie bioelektrycznym mézgu
w poréwnaniu z poprzednimi badaniami.

e Decyzja terapeutyczna: Ze wzgledu na brak poprawy w EEG oraz zglaszane przez
rodzing trudno$ci w prowadzeniu modyfikowanej diety Atkinsa, zdecydowano
o odstgpieniu od dalszego stosowania diety ketogennej
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