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Izvlecek

Izhodisc¢a

Zakljucki

Klju¢ne besede:

Ketogena dieta (KD) je nacin prehrane z visoko vsebnostjo mascob, nizko vsebnostjo
ogljikovih hidratov in ustreznim beljakovinskim vnosom. Uporablja se pri zdravljenju tr-
dovratne epilepsije v otroskem in odraslem obdobju ter ob dolocenih metabolnih motnjah.:
pomanjkanju piruvaine dehidrogenaze (PDH) in pomanjkanju transporterja za glukozo
(GLUT1).

V prispevku predstavimo dieto, mehanizem delovanja in njeno uporabo. Prakticno pri-
kazemo uporabo diete z ustreznimi izracuni. Predstavimo protokol pri uporabi ketogene
diete. Podamo smernice za uporabo KD, ki je ucinkovito, pod nadzorom zdravnika varno,
a zahtevno podporno zdravljenje.

ketogena dieta, epilepsija; epilepticni sindromi; otroci; odrasli

The ketogenic diet is a high fat, adequate protein, low carbohydrate diet. It has been used in
the treatment of intractable childhood epilepsy, difficult-to-control seizures in adults, GLUT'1

This review traces a history of ketogenic diet, reviews its uses and side effects, and discusses
possible alternatives and the diet’s possible mechanisms of action. We show how to use the
diet in practice. Protocol and calculations are presented. We look toward possible future uses
of the ketogenic diet, since it is efficient, under doctor’s supervison safe, but very demand-
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Uvod

1921, ker so opazali pri otrocih z epilepsijo, ki so jih
25 dni hranili samo z vodo, zmanjs$anje ali odsotnost

Ketogena dieta (KD) je nacin prehrane z visoko vseb-
nostjo mascob, nizko vsebnostjo ogljikovih hidratov
in ustreznim beljakovinskim vnosom. Uporablja se
pri zdravljenju trdovratne epilepsije ter pri dolo¢enih
metabolnih motnjah: pomanjkanju piruvatne dehi-
drogenaze (PDH) in pomanjkanju transporterja za
glukozo (GLUT1). Prvic je bilaizkustveno uvedena leta

epilepti¢cnih napadov.? Domnevali so, da ketoni, ki
nastajajo ob stradanju, delujejo protikonvulzivno.?
Slovenski nevropediatri primariji Frelih, Zupancic in
Ravnik so ketogeno dieto pred desetletjem v Sloveniji
uvedli v zdravljenje trdovratnih epilepsij in epilepsij
ob dolocenih metabolnih motnjah. Od takrat dalje se
ketogena dieta uporablja rutinsko na Klini¢nem oddel-
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ku za otrosko, mladostnisko in razvojno nevrologijo
Pediatri¢ne klinike v Ljubljani.

S KD zelimo doseci pri bolnikih ketozo. Zato iz preh-
rane izlo¢imo zivila, bogata z ogljikovimi hidrati. Pri
uporabi klasi¢ne KD se drzimo v jedilnikih razmerja
4:1, kar pomeni 4 grame mascobe proti 1 gramu pro-
teinov in ogljikovih hidratov. Razmerje v KD lahko pri-
lagodimo, ¢e nam klini¢no stanje bolnika to dopusca.
Zmanjsimvnosom mascobe je bolnikom bolj prijazna
Atkinsonovadieta, kjer kaloricen vnos niomejen, vdieti
pa se drzimo masnega razmerja 60 % mascobe, 30 %
proteinovin 10 % ogljikovih hidratov.Izpeljanka KD je
dietassrednjeveriznimitrigliceridi (MCT), tako imeno-
vanadieta MCT, prikateri dosezemo ketozo zuporabo
olja srednjeveriznih trigliceridov (olje MCT).*

Patofizioloski mehanizem delovanja

KD preusmeri presnovo telesa, tudi mozganov, v ke-
tozo. Ketozo oznacuje povisana vrednost ketonov v
krvi. Ketoni so acetoacetat, 3-betahidroksibutirat in
aceton. Nastajajo iz masc¢obnih kislin in ketogenih
aminokislin v jetrih ter so energetska alternativa krv-
nemu sladkorju. Ce poenostavimo, re¢emo, da se s
KD presnova telesa spremeni in je podobna kot pri
stradanju. Vsebnost ketonov v krvi korelira vrednosti
ketonov v urinu oziroma ketonuriji. Ketonurija mora
biti celodnevna. Zazelena vrednost ketonov v urinu
pri KD je 80-160 mg/dl urina (t. i. trije do Stirje krizi),
kar izmerimo na testnih listi¢ih (5). Ko doseZzemo v
urinu ketone v vrednosti tri do $tiri krize, ta vrednost
korelira z vrednostjo ketonov v krvi, ki je visja od 2
mmol/l. Novejse raziskave so pokazale, da je najbolj
ucinkovito protiepilepti¢no delovanje KD pri ravni
ketonov v krvi, ki so vi§ji od 4 mmol/1.>

Mehanizem delovanja ketogene diete Se ni razjasnjen.
Izkustveno vemo, da ketogena dieta lahko pomaga pri
zdravljenju trdovratne epilepsije. Razlage delovanja
ketogene diete pa temeljijo predvsem na raziskavah
pri zivalih. Domnevamo, da ketoza spremeni dinamic-
no ravnovesje med inhibicijskimi in ekscitacijskimi®-®
nevrotransmiterji ter tako deluje protikonvulzivno.’ Po
nekaterih podatkih naj bi ketoni, zlasti aceton, delovali
protikonvulzivno.® Pomanjkanje glukoze vpliva na
zmanjs$ano vzdraznost nevronov.!! Kroni¢na ketoza
tudi modificira Krebsov (TCA) cikel, kar povzroci po-
vecano sintezo gama-aminomaslene kisline (GABA),
ki deluje protikonvulzivno™® in omeji nastajanje kisiko-
vih prostih radikalov (ROS), kar deluje nevroprotektiv-
no."?Veckrat nenasi¢ene mascobne kisline iz prehrane
pri KD inducirajo mitohondrijski metabolizem, kar
spremeni celi¢no okolje v manj odzivnega in deluje
protiepilepti¢no.”® Mas¢obne kisline inducirajo eks-
presijo proteinov nevronskega nesklopljanja (UCP),
ki disipirajo potencial mitohondrijskih membran in
s¢itijo membrano pred poskodbami ROS." Teorija sta-
bilizacije sinaps domneva, da pomanjkanje glukoze ob
KD sprozi oksidativno fosforilacijo, ki aktivira kalijeve
(K(ATP)) kanalcke in hiperpolarizira nevrone ali/in
glija celice.!! Na zivalskih modelih so pokazali, da dieta
zmanj$a dostopnost oksaloacetata v reakciji z aspar-
tat aminotransferazo, kar povzrodi vecjo dostopnost
glutamata, ki se pretvori v GABA,” najpomembne;jsi

inhibicijski nevrotransmiter. Dieta zaradi ketoze, ki jo
povzroca, porablja v medceli¢nini acetat, ki ga astrociti
pretvorijo v glutamin. Poleg tega spodbuja nastajanje
glutamina, ki je prekurzor za GABA. KD naj bi tudi olaj-
Sala mehanizme prenosa glutamina in alanina preko
krvno-mozganske pregrade.’

Invivo zivalski modeli potrjujejo protiepilepti¢ne ucin-
ke ketoze. Novi dokazi govorijo v prid nevroendokrine-
ga odgovora v akutni fazi reakcije na stres.!*  Zauzita
mascoba, dolgoverizni (LCT), Se zlasti pa srednjeverizni
trigliceridi (MCT), naj bi v ¢revesju povzrocili nastaja-
nje nevropeptida NPY, ki naj bi deloval kot endogeni
protikonvulziv. Preko proteina NPY naj bi delovala tako
klasi¢na KD kot dieta z oljem MCT.

Poskusis transkranialno magnetno stimulacijo (TMS)
so pri zdravih posameznikih pokazali, da klasi¢na,
celo kratkotrajna KD spremeni kortikalno aktivnost.
Perirolandic¢na aktivnost beta je bila zvisana, kortikal-
na inhibicija kratkih latenc (SICI) je bila okrepljena.
Nevroni v korteksu so bili manj vzdrazni.!® Izkustve-
no vemo, da se ob KD breme epilepti¢nih napadov
zmanjsa: znizano je Stevilo in trajanje napadov, napadi
so manj hudji, zavest je izboljsana.

Uporaba

KD uporabljamo za zdravljenje trdovratne epilepsije
pri otrocih- in odraslih> ? ter ob dolo¢enih meta-
bolnih motnjah: pomanjkanju piruvatne dehidroge-
naze (PDH) in pomanjkanju transporterja glukoze
(GLUT1). Pri pomanjkanju PDH in GLUT1 je KD edino
ucinkovito zdravljenje."”

Na KD izrazito dobro odgovorijo mlajsi bolniki s tr-
dovratno epilepsijo. KD zato poskusamo uvesti pri
mlajsih bolnikih, zlasti otrocih, ki imajo kljub ve¢ pra-
vilno predpisanim uporabljanim protiepilepti¢nim
zdravilom slabo obvladane napade.”* Pozitivni u¢inki
KD se kazejo pri bolnikih s tuberozno sklerozo,** #
Dravetovim sindromom,? infantilnimi spazmi,'® Lan-
dau-Kleffnerjevim sindromom,"” miokloni¢no-astatic¢-
no epilepsijo? 2 in Rettovim sindromom.?”” Bolniki s
parcialno epilepsijo ne porocajo o izrazitem izboljsa-
nju.””-2® Ce pa so bolnikom, s parcialno epilepsijo vsa-
dili vagusni stimulator (VNS) in so ob tem uporabljali
KD, je bil protiepilepti¢ni ucinek zelo dober, saj so
kar pri 2/3 bolnikov v multicentri¢ni Studiji porocali o
pomembnem zmanj$anju epilepti¢nih napadov.?

V primerjalni studiji KD in 5 protiepilepti¢nih zdravil
(valproata, levetiracetama, etosuksimida, lamotrigina,
topiramata) priotrocih z miokoni¢no-astati¢no epilep-
sijo se je KD izkazala za najbolj uspesno. Predlagana
je bila kot prva izbira zdravljenja.?

KD se pogosto uporablja ob protiepilepti¢nih zdravi-
lih, zato se moramo zavedati moznih so¢asnih vplivov.
Dokazali so, da KD ne vpliva na raven protiepilepti¢nih
zdravil v plazmi.* Dolgo je veljalo, da so¢asnauporaba
KD in valproata deluje hepatotoksi¢no* in lahko vodi
v pankreatitis.*> Zadnje klini¢ne Studije so dokazale,
daje socasna uporaba valproata in KD varna in da jo
bolniki dobro prenasajo.** Ker topiramat, zonisamid
in KD povecajo tveganje za nastanek ledvi¢nih kam-
nov, so dolgo opozarjali na previdnost pri soc¢asni
uporabi navedenih zdravil in KD. Klini¢ne Studije
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suma niso potrdile. V raziskavah so dokazali, da je
uporaba zonisamida in topiramata ob KD varna in da
ni povecanega tveganja za nastanek ledvi¢nih kam-
nov.** % Lahko pa tovrstna kombinacija zdravil s KD
vodi v simptomatsko acidozo,® zaradi ¢esar nekateri
epileptologi priporocajo rutinsko uporabo pripravka
PolyCitraK® za zmanjsevanje kislosti urina.’

KD ne uporabljamo pri tezkih jetrnih boleznih, po-
manjkanju piruvatne karboksilaze, mitohondrijskih
obolenjih z izjemo PDH, motnjah ketoneogeneze in
ketolize ter oksidacije mascob.” Ce skrbniki KD ne
morejo zagotavljati dovolj natanc¢no, je dieto bolje
prekiniti.”-2!

Uporaba KD izboljsa klini¢no stanje in zmanjsa breme
epilepti¢nih napadov. Zato lahko ob KD pod nadzo-
rom zdravnika zmanjsamo koli¢ino protiepilepti¢nih
zdravil. Vedno zmanjsujemo le eno spremenljivko - ali
zmanjsujemo eno izbrano zdravilo ali pa prilagaja-
mo dieto in zmanjsujemo koli¢ino masc¢ob v dieti po
doloc¢enem protokolu."”?! Delovanje KD ocenjujemo
po najmanj 3 mesecih po uvedbi diete. Uporabimo
klini¢na merila in posnetek EEG.

Pri bolnikih s pomanjkanjem GLUT1 je lahko EEG
normalen, vendar imajo bolniki razvojne zaostanke,
ki jih lahko interpretiramo kot posledico zakasnele
subkortikalne mielinizacije. Pri posamic¢nih bolnikih
s pomanjkanjem GLUT1 so po uporabi KD porocalio
izboljsanju signala bele mozganovine na T2 obtezenih
slikah MR. MRS je pokazala izboljsano-znizano razmer-
je N-acetilaspartata in kreatinina.”’

Tab. 1. Uporaba ketogene diete.
Table 1. The use of ketogenic diet.

Indikacija Relativna Kontraindikacija
kontraindikacija

Indication Relative contraindication Contraindication
Trdovratna Bolezen jeter Motnje mas¢obne
epilepsija oksidacije

(npr. MCAD, LCAD, SCAD)
Refractory Liver disease B-oxidation defects
epilepsy (i.e: MCAD, LCAD, SCAD)
Pomanjkanje Nesodelovanje bolnika  Motnje v ketoneogenezi /
GLUT1 oz. skrbnika ketolizi
GLUT1 Patient / caregiver Ketoneogenesis / ketolysis
deficiency noncompliance defects

Pomanjkanje
PDH

PDH deficiency

Kirursko dostopna
sprememba, dokazana s
slikovno diagnostiko in
video EEG

Surgical focus identified
by neuroimaging and
video-EEG monitoring

Mitohondrijska bolezen
(izjema pomanjkanje
kompleksa I)

Mitochondrial defects
(except complex I
deficiency)

Miokloni¢no-

astati¢na
epilepsija
(Sindrom Do
Myoclonic-as

ose)
tatic

epilepsy (Doose

Pomanjkanje PCD

Pyruvate carboxylase
deficiency - PCD

syndrome)

Tuberozna Porfirija
skleroza

Tuberous sclerosis Porphyria

complex (TSC)

Rettov sindrom
Rett syndrome

Dravetov sindrom
Dravet syndrome

Infantilni spazmi
Infantile spasms

Ce ocenimo delovanje KD nezadovoljivo, torej enako
ali ve¢je breme epilepti¢nih napadov, KD postopoma
ukinjamo po dolo¢enem protokolu. V primeru delo-
vanja, pa s KD nadaljujemo nadaljnji dve leti oziroma
dokler je to potrebno. Pri pomanjkanju PDH in GLUT1
je zazelena uporaba KD vsaj do odrasle dobe.-#

Po podatkih iz literature vemo, da polovica otrok, ki
pri¢ne s KD, na njej vztraja vsaj eno leto.”” Polovica
otrok, ki so priceli s KD, ima v prvem letu za 50 %
zmanjsano breme epilepti¢nih napadov, 30 % otrok
pa ima za vec kot 90 % zmanjsano breme napadov.
Tretjina otrok s KD preneha v prvih mesecih, saj je di-
eta neucinkovita ali tezko izvedljiva.’" Posamezniki,
pri katerih je KD ucinkovita, lahko po treh letih pod
nadzorom zdravnika pri¢nejo s postopnim zmanjse-
vanjem protiepilepti¢ne terapije.®® Ce so ob ukinitvi
protiepilepti¢ne terapije brez napadov, lahko pocasi
poskusijo ukiniti KD. Podatki iz literature navajajo po-
samezne primere popolnega prenehanja epilepti¢nih
napadov po strogi uporabi KD."

Uporaba KD spremeni nacin zivljenja vse druzine. Zah-
teva poznavanje in natan¢no tehtanje zivil, upostevanje
strogih pravil, nadzor nad ravnijo glukoze in ketonov,
kar pomeni veckrat dnevno merjenje krvnega slad-
korja in ketonov v krvi ali urinu. MozZne so prebavne
tezave, zaprtje, ledvi¢ni kamni,* zvisan nivo lipidov
v krvi?? Ker KD izkori§¢a ucinek stradanja, je lakota
ob pricetku KD pogosta. Kasneje se lahko pojavi t.i.
»paradoks lakote, saj vecja ketoza zavre obcutek la-
kote. S »paradoksom lakote« si razlagamo dejstvo, da
lakoto c¢esto opisujejo bolniki na KD, ki imajo v dieti
presezek kalorij.> Pri starejsih otrocih in odraslih se
zaradi enoli¢ne prehrane pojavlja Zelja po drugi hra-
ni.” Viskanju druge hrane so zlati mladostniki izredno
iznajdljivi, kar starSe ¢esto spravlja v stisko.* 7

Poleg celostne obravnave bolnika zaradi trdovratne
epilepsije so ob KD potrebne dodatne preiskave, ki
zahtevajo multidisciplinarno sodelovanje. Ker ima
KD lahko resne stranske ucinke, je potreben reden
zdravniski nadzor. Zaradi moznih motenj v rasti*’ in
kostni demineralizaciji*! ter zvisanih ravni masc¢ob v
krvi* je potreben tudi nadzor s strani endokrinolo-
ga. Poznamo pa primere, pri katerih so bili stranski
ucinki diete zanemarljivi, so pa s KD dosegli odsotnost
epilepti¢nih napadov. V literaturi tako porocajo tudi
o bolniku s tuberozno sklerozo, ki ze 21 let uporablja
strogo KD in je ves ¢as brez napadov. Kot edini nezeleni
ucinek diete navajajo bolnikovo nizko rast.?

KD je zahtevna dieta pri trdovratni epilepsiji. Nadzor
nad dieto je strogo strukturiran in zahteva timski pri-
stop. V tim so vkljuceni: pediater-nevrolog, dietetik
in bolnik na KD oziroma njegov skrbnik. Zaradi in-
formacij o vsebnosti ogljikovih hidratov v zdravilih
in kozmeti¢nih pripomockih je potrebno obcasno
vkljuciti tudi farmacevta. V tujini je v t. i. »keto-time
vklju¢ena tudi posebej usposobljena medicinska se-
stra.»Keto-timi«so v tujini zelo priljubljeni, saj starsem
omogocajo vso podporo, hkrati pa tudi njihovo stro-
kovno delovanje podpirajo nevladne organizacije, kot
so Charlie foundation v Zdruzenih drzavah Amerike
(http://www.charliefoundation.org) in Matthew’s fri-
ends v Veliki Britaniji (http:www.matthewsfriends.
org). Te organizacije nudijo stalna izobrazevanja,



190

Zdrav Vestn 2009; 78

obvescajo o novostih in skrbijo za stalen pretok znanja
med stroko in javnostjo.

Uporaba pri bolnikih

Ko razmisljamo o uvedbi KD, organiziramo sestanek z
bolnikom/njegovimi skrbniki ter dietetikom. Ce hoce-
mo priceti s KD, se morajo starsi strinjati s 3-mesecno
preizkusno dobo. Pred uvedbo KD moramo narediti
dober klini¢ni in nevroloski pregled. Pri otrocih napra-
vimo antropometri¢ne meritve. Ponovno pregledamo
bolnikovo dokumentacijo, potek in tip epilepsije.
Pridobiti moramo natan¢ne opise napadov in njihovo

Tab. 2. Preiskave pred uvedbo ketogene diete.
Table 2. Assessment before introducing the ketogenic

diet.
Pregled Laboratorijske Druge
preiskave preiskave
Evaluation Laboratory Ancillary
testing
Opis in breme Hemogram, DKS EEG
napadov
Description of Complete blood EEG
seizures, count with platelets
type, burden and differential
of seizures blood count
Zdravila Jonogram vklju¢no UZ trebuha
z ureo, kreatininom,
celokupnimi proteini,
ter kalcij, cink, selen,
magnezij, fo sfat,
serumski bikarbonat
Medications Electrolytes including ~ Abdominal US

BUN, creatinine, total
protein, serum bicarbo-
nate, calcium, zinc,
selenium, magnesium,
phosphate

Pridruzene bolezni Transaminaze Slikanje MR glave in
analiza likvorja pona-
vadi Ze opravljena ob
pojasnjevanju etiolo-
gije napadov

Brain MRI and CSF
analysis usually pend-
ing due to etiology

identification

History of other Serum liver tests

diseases

Prehranjevalne navade Laktat, amonijak
Nutritional evaluation Lactate, ammonia

Meritev TT, TV, OG,
BMI

Baseline weight,
height, head circum-
ference, body mass
index

Acil karnitinski profil

Serum acylcarnitine profile

Klini¢ni pregled
Clinical exam

Nevroloski pregled

Neurological exam

Lipidni profil
Fasting lipid profile

Nivo protiepilepti¢nih
zdravil

Plinska analiza

Urin: nativni in organske
kisline v urinu, kalcij,
kreatinin

Aminokisline v serumu
Anticonvulsant drug levels
Blood gas analysis
Urinanalysis including
urine calcium and
creatinine, urine organic
acids

Serum aminoacids

pogostost. Poznati moramo protiepilepti¢na zdra-
vila, ki jih je bolnik do takrat Ze preizkusil. Pozorni
smo na prehranjevalne navade. Od laboratorijskih
preiskav napravimo hemogram, DKS, jonogram s
kreatininom in se¢nino, hepatogram, raven krvnega
sladkorja, laktata, amonijaka, plinsko analizo krvi, acil
karnitinski in lipidni profil, organske kisline v urinu
in raven kalcija v urinu. Poznati moramo raven pro-
tiepilepti¢nih zdravil, ki jih bolnik jemlje. Napravimo
posnetek EEG in glede na klini¢no presojo tudi UZ
abdomna. Uvedemo dodatek kalcija: 250-500 mg Ca/
dan in multivitaminski pripravek. Lahko se odlo¢imo
za pricetek KD s postom, vendar pa pri nas raje upo-
rabljamo postopen prehod na dieto. Pri otrocih uva-
jamo dieto postopoma z !/, predpisanega dnevnega
vnosa, naslednji dan nadaljujemo s !/, predpisanega
dnevnega vnosa, %/, predpisanega dnevnega vnosa
in nato preidemo na polno ketogeno dieto. Pri kla-
si¢ni dieti pri¢cnemo z masnim razmerjem 2:1, drugi
dan nadaljujemo z razmerjem 3:1 in nato usvojimo
kon¢no razmerje 4:1, kar pomeni 4 grame mascobe
proti 1 gramu proteinov in ogljikovih hidratov. Tako
dosezemo ustrezno ketozo (++ do +++ na testnih listi-
¢ih). Ob nastopu ketoze sprva tri- do Stirikrat dnevno
merimo vsebnost ketonov v urinu, lahko pa tudi v krvi
in krvni sladkor ter plinsko analizo po potrebi. Ko se
ketoza pri bolniku ustali, se za preiskave odlocamo
glede na klini¢no sliko, vsak dan merimo le vsebnost
ketonov v urinu. Pri bolnikih na KD je zazeleno imeti
krvni sladkor > 2,2 mmol/l, ketone v krvi > 2,0 mmol/I
(4 mmol/1) in ketone v urinu med 80 in 160 mg/dl, kar
je +++ do ++++ na testnih listic¢ih.

Dietno nacrtovanje in vodenje

Dietno nacrtovanje ketogene diete zahteva uposteva-
nje nekaterih osnovnih meril. Vodenje poteka za vsa-
kega posameznika individualno. V najvedji mozni meri
poskusamo vkljuditi otrokov prehranjevalni vzorec. V
dieto vklju¢imo hrano, ki jo ima otrok najraje ali raje
od druge. Velike tezave pri izpeljavi diete se pojavijo
pri nejescih otrocih, pri katerih je skoraj nemogoce
upostevati in uskladiti njihove zelje z dietnimi pripo-
rocili za KD. Dodatna tezava so otroci, ki odklanjajo
mastno hrano.*

Uvajanje diete poteka v bolnisnici pod strogim zdrav-
niskim nadzorom in zahteva v izkuSenih centrih tri
do petdnevno hospitalizacijo otroka in enega ali celo
obeh starsev.

Dieto uvajamo postopno in v treh do stirih dneh pre-
idemo z razmerja 1:1 na 2:1 in nato do kon¢nega raz-
merja 4:1.

Predpisana zivila v posameznem obroku tehtamo na
g natan¢no ves ¢as izvajanja diete. Prepovedana so vsa
sladka zivila in sladkorji. Zazeleno je, da tudi zdravila,
ki jih bolnik prejema ob KD, ne vsebujejo ogljiko-
vih hidratov. Njihovo morebitno vsebnost moramo
poznati in odsteti od dovoljenega dnevnega vnosa
ogljikovih hidratov.43 Vnos mas¢obe mora biti ena-
komerno porazdeljen ¢ez dan v treh ali Stirih obrokih.
Prigrizki med posameznimi obroki niso dovoljeni.42,
43 Pri dieti se lahko poleg olja, masla in smetane po-
sluzujemo mascobe s srednje veriznimi trigliceridi, to
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je npr. olje MCT, ki olajsa absorpcijo in ima manj ne-
zelenih uc¢inkov. Ob obrokih otrok prejema ustrezno
koli¢ino l-karnitina. Pri klasi¢ni obliki KD tekoc¢ine
ne omejujemo. Za merilo preskrbljenosti s teko¢ino
uporabimo specifi¢no tezo urina, ki naj se giblje med
1.010-1.020.17

Zdieto pricnemo postopomaz'/, predpisanega dnev-
nega vnosa, naslednji dan nadaljujemo s '/, predpi-
sanega dnevnega vnosa, %/, predpisanega dnevnega
vnosa in nato preidemo na polno ketogeno dieto. Pri
klasi¢ni dieti pricnemo z masnim razmerjem 2:1, drugi
dan nadaljujemo z razmerjem 3:1 in nato usvojimo
kon¢no razmerje 4:1. Med uvajanjem diete se lahko
pojavijo nezeleniucinki zaradi povisane koncentracije
ketonskih teles. Pojavi se lahko apati¢nost, utrujenost,
razdrazljivost, zaradi visokega vnosa mascob pa sla-
bost, bruhanje ali diareja.

Starsi se ob hospitalizaciji priucijo KD in vzpostavijo
dobro sodelovanje z dietetikom. Zavedajo se, da gre za
tezjo obliko dietnega vodenja, ki zahteva od njih veliko
energije in trdne volje, saj dieta ne dovoljuje nobenih
odstopanj in popustljivosti tako pri koli¢ini in vrsti
zivil kot tudi pri prehranskem rezimu. Od starsev KD
zahteva organizacijo 24-urnega varovanja otroka, da
ne dela prekrskov in nekontrolirano ne jemlje hrane
iz hladilnika. Zaradi strogih omejitev se zveza otrok -
starsi lahko spremeni v zvezo zapornik - pazniki.*

Priporocila

Kalori¢ni vnos predstavlja pri dieti 80-90 % vrednosti
priporocil glede na otrokovo starost, visino in idealno
tezo. Odstotek je lahko nekoliko visji pri izredno ak-
tivnem otroku in ustrezno nizji pri otroku, ki le lezi.
Idealna telesna teza temelji na priznanih standardih
(WHO/FAO, DACH, RDA).*

Vnos tekoc¢ine je omejen na priporocene dnevne
potrebe in se preracunava glede na telesno tezo.
Otroku ponudimo 3 do 4 dnevne obroke, ki si sledijo
v enakomernih ¢asovnih presledkih. Vztrajamo, da
otrok poje celoten obrok. Dieto dopolnimo z multi-
vitaminskimi in mineralnimi dodatki, ki ne vsebujejo
ogljikovih hidratov.

Vsi izracuni energijskega in tekocinskega vnosa so
narejeni na podlagi otrokove starosti, teze in visine. V
primeru, da je otrokova teza prevelika ali premajhna
glede na priporocila oz. referen¢ne vrednosti za starost
in spol, izracune izdelamo glede na otrokovo ideal-
no tezo. Tako preprecimo ¢ezmerno povecevanje ali
zmanjsevanje telesne teze v ¢asu izvajanja diete.*

Klasi¢na KD

Klasi¢na KD temelji na masnem razmerju 4 g ma-
s¢ob : 1 g ogljikovih hidratov in beljakovin, kar skraj-
§ano imenujemo 4:1. Razmerje je lahko zmanjsano na
ra¢un mascob 3:1. Pri otrocih, mlajsih od 18 meseceyv,
uporabimo razmerje 3 : 1; pri otrocih, starejsih od 18
mesecev, pa razmerje 4 : 1. Izbor zZivil je zelo omejen,
kar dieto otezuje.**# Poleg tega so v dieti predvideni
trije obroki dnevno, kar je pri mlajsih otrocih veliko-
krat problem.?

Dieta MCT

Je do otrok »prijaznejsa« dieta, saj je rezim prehranjeva-
njabolj svoboden od klasi¢ne KD. Otroku zagotavlja 4
obroke dnevno, ki so enakomerno razporejeni preko
dneva. V dieto so vklju¢ena razli¢na zivila. Med njimije
tudi nekaj vrst sadja (banane, jabolka, jagode, borov-
nice) in zelenjave. S tem lahko povecujemo volumen
obroka, nasitno vrednost in zmanjSujemo obcutek
lakote.”? Za doseganje ketoze uporabimo posebno,
najveckrat kokosovo olje. Poznamo dve obliki diete
MCT: dieta po Johnu Radcliffeu, pri kateri dnevne
energijske potrebe zagotavljamo s 60 % Ciste masco-
be, od tega je 30 % MCT in 30 % nasi¢ena mascoba
(sladka in kisla smetana, maslo, margarina, majoneza),
11 % skrite masc¢obe v hrani (mastno meso, polnoma-
stni mlec¢ni izdelki), 19 % ogljikovih hidratov in 10 %
beljakovin. Izpeljanka diete MCT je tudi dieta Great
Ormond Street, pri kateri dnevne energijske potrebe
pri dieti zagotavljamo 30 % ¢iste mascobe (nasicena
mascoba; sladka in kisla smetana, maslo, margarina,
majoneza), 30 % MCT olja, 40 % energijskih potreb pa
vsebujejo ogljikovi hidrati, proteini in mascobe skupaj
(zamenjevalni sistem).

Primer

Klasi¢na ketogena dieta - razmerje 4:1.
Deklica, diagnoza: odporna epilepsija, starost: 7 let,
telesna teza: 20 kg, prehrana po sondi; energijske
potrebe: 55-60 kcal/ kg TT.
Enteralna prehrana temelji na istih zahtevah kot per-
oralna prehrana. Navadno uporabljamo pri izvajanju
nacela klasi¢ne ketogene diete. Posluzujemo se lahko
elementarnih pripravkov enteralne prehrane v obliki
mascob, ogljikovih hidratov (koruzni skrob) in belja-
kovin z dodatno tudi vitaminsko in mineralno pod-
poro. Ali pa uporabljamo mle¢no formulo KetoCal,
ki ima ze pripravljeno razmerje 4:1, skupaj z vitamini
in minerali.
1. Dnevni energijski vnos:
deklica, starost 7 let, teza 20 kg, potrebuje dnevno
60 kcal/ kg TT to pomenti:
60 x 20 = 1200 kcal/dan.
2. IzraCun razmerja 4:1
Razmerje 4:1 pomeni, daje zavsake 4 gmascobe 1g
beljakovin in ogljikovih hidratov. 1z tega izracunamo
kalori¢no - dietno enoto.
- Mascoba: 4 g x 9 Kcal/g = 36 Kcal, OH in be-
ljakovine: 1 g x 4 Kcal/g = 4 Kcal
- Kalori¢na dietna enota 36 + 4 = 40
3. Izra¢un dnevno potrebnih dietnih enot
Delimo priporoc¢en dnevni energijski vnos za ke-
togeno dieto s kalori¢cno dnevno enoto 1200 kcal/
dan:40=30
4. Mascoba : beljakovine in ogljikovi hidrati
Dietno enoto mnozimo z mas¢obno enoto za raz-
merje 4:1
- 30 x4 g=120 g mascobe/dan.
- 30x1g=30gB+ OH/dan.
Beljakovine: upostevamo priporocila - 1g B/kg TT
=20gB.
Ogljikovi hidrati: 30 g B + OH - 20g B = 10 g OH
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5. Izra¢un za obrok - Vsi obroki morajo biti v razmerju
4:1

Dnevno na obrok /(4 obroki)
Beljakovine 20,0 g 50g
Mascoba 1200 g 240¢g
Ogljikovi hidrati 100g 20g
Energijska vrednost 1200 kcal 240 keal
Vodenje bolnika na KD

Pri rednih pregledih lahko pri posameznem bolni-
ku ugotovimo nizko raven ketonskih teles v urinu
ali pa ketonskih teles ne moremo dokazati. Takrat
preverimo, ali dieto izvajamo natan¢no in ¢e pred-
pisana koli¢ina hrane ni prekora¢ena. Zanima nas,
ali je otrok zauzil kaksno zivilo zunaj diete (slascice,
prepovedana zivila). Ce otrok zauZije prepovedano
zivilo, izpustimo en do dva obroka, dokler se ke-
tonska telesa v urinu ponovno ne pojavijo. Vedeti
moramo, ali je otrok pridobil na tezi in Ce je prirast
teze prevelik v dolo¢enem ¢asu, potem znizamo
vnos kalorij za 100 kcal/dan. Ce otrok popije vec
kot 120 ml tekoc¢ine hkrati, znizamo vnos tekocine
za 200 ml - 400 ml in opazujemo uc¢inek. Do nihanja
ketonov pride tudi ob prebolevanju okuzbe in upo-
rabi zdravil, ki vsebujejo sladkorje. Zlasti antibiotiki
Cesto vsebujejo znatne kolic¢ine sladkorja. Mas¢oba
mora biti enakomerno porazdeljena, tako da zadnji
obrok masc¢obe zauzijemo tik pred spanjem in tako
zagotovimo pozitiven jutranji rezultat. Ce ne gre za
nobenega od nastetih dejavnikov, potem je ali ener-
gijski ali ogljikohidratni vnos prevelik. Potrebni so
novi izracuni diete.’”

Pri KD so potrebni redni pregledi in nadzor. Redno, na
10-14 dni, kontroliramo tezo, vi§ino, (ob¢asno obseg
glave, ostale antropometri¢ne meritve) in na podlagi
tega prilagajamo dieto glede vnosa energije in ostalih
hranil. Vsakih Sest mesecev oziroma glede na klinic-
no sliko opravimo kontrolno elektroencefalografsko
snemanje (EEG) ter osnovne krvne preiskave. Studije
kazejo, da zuvedbo ketogene diete znacilno narastejo
celokupni plazemski lipidi, LDL, VLDL in trigliceridi
ob hkratnem znacilnem znizanju HDL holesterola,?
zato opravimo tudi meritev le-teh.

Opustitev

Po nekaj letih uspesnega zdravljenja epilepsije s KD
lahko poskusimo dieto opustiti. Ko se za to odlo¢imo
po daljsem obdobju izvajanja diete, je ne opustimo
¢ez noc. Izdelati moramo shemo postopnega prehoda
od KD na zdravo uravnotezeno prehrano. Cim dlje je
bil otrok na KD, tem ve¢ ¢asa potrebuje za prehod na
zdravo uravnotezeno prehrano. Navadno prehod traja
endo dvameseca. V prvifazi pricnemo znizevati vihos
mascob (5g/dan), nato uravnamo raven beljakovin na
priporocene referen¢ne vrednosti. Po sedmih dneh v
prehrano uvajamo kravje mleko in sestavljene ogljiko-
ve hidrate. Ves Cas in ¢im dlje se poskusamo izogibati
vnosu enostavnih ogljikovih hidratov, sladkorju in
slasc¢icam.®

Zakljucki

Ketogena dieta je postala uveljavljen nacin zdravljenja
trdovratnih epilepsij tako pri otrocih kot pri odraslih.
Uporablja se pri zdravljenju nekaterih redkih meta-
bolnih obolenj, zlasti pri bolnikih s pomanjkanjem
piruvatne dehidrogenaze (PDH) in pomanjkanjem
transporterja za glukozo (GLUT1).

Ceprav je dieta zapletena in v popolnem nasprotju z
zdravo uravnotezeno prehrano, jo je vredno poizku-
siti. Ob trdovratni epilepsiji se je izkazala kot uspesna
dodatna metoda za prekinitev ali vsaj zmanj$anje Ste-
vila epilepti¢nih napadov.” Izoblikovale so se tudi
sodobne smernice zdravljenja s KD, ki omogocajo
uvedbo KD tudi v okoljih, kjer je izvedba KD otezena.®®
Ob boljsem poznavanju in §irsi uporabi KD bomo lazje
ocenili njene ucinke na zdravljenje trdovratne epilep-
sije in specifi¢nih epilepti¢nih sindromov.
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