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Zblizasie juz 15 lat zwigkszonego zainteresowania na $wie-
cie leczeniem dietg ketogenng (dk). Dk byta skutecznie
stosowana w leczeniu pacjentéw z padaczka oporng
na leki juz od lat 20 ubiegtego wieku. Po roku 1938 wraz
z wprowadzeniem do leczenia padaczki fenytoiny (dwu-
fenylohydantoiny) zainteresowanie terapig dk zmniejszyto
sie. Prosciej bylo leczyc¢ tabletkami fenytoiny niz podawac
na co dzien dk. W pazdzierniku 1994 r. amerykanska te-
lewizja NBC Dateline nadata program, ktory nagtosnit
stosowanie dk. Program przedstawiat prawdziwg histo-
rie 2-letniego Karola z rozpoznaniem padaczki opornej
na leki w postaci napaddw mioklonicznych, tonicznych
i toniczno-klonicznych.

~Tysiace napadow i niezliczona ilos¢ lekdw, konsultacje
u pieciu neurologéw dzieciecych, dwoch homeopatdw, jedne-
go uzdrowiciela, oraz bezowocna operacja neurochirurgiczna.
Napady Karola wystepowaty nadal i rokowanie co do ich
dalszego wystepowania oraz op6znienia psychoruchowego
byto niepomysine.”

Karol rozpoczat terapie dk i wkrotce przestat miec na-
pady oraz zaczat wykazywac postepy w rozwoju. Zaintry-
gowany tym faktem ojciec Karola zatozyt fundacje (Charlie
Foundation), ktéra rozpoczeta wydawanie kaset wideo
na temat leczenia dk. Kasety wideo byty przeznaczone dla
rodzicow, odrebne dla lekarzy, a takze dla dietetykow. Fun-
dacja uczestniczyta w wydaniu publikacji autorstwa Johna
Freemana i wsp. na temat leczenia dk (The Epilepsy Diet
Treatment: An Introduction to the Ketogenic Diet) oraz brata
udziat w organizowaniu krajowych konferencji na temat
leczenia dk. | tak rozpoczat sie nowy etap w historii terapii
dk. Od tego momentu zaczeta istotnie wzrasta¢ liczba
publikacji na ten temat na $wiecie oraz liczba konferencji
naukowych, ktore byly poswiecone leczeniu dk. Wsrod
wszystkich prac warto wymienic prace Johna Freemana
i wsp. opublikowang w 1998 r. w Pediatrics. Freeman i wsp.
(1998) przedstawiaja najwiekszg jak do tej pory grupe
dzieci leczonych DK w jednym osrodku i obserwowanych
prospektywnie (sg prace wieloosrodkowe z wiekszg liczba
pacjentéw). Z grupy 150 dzieci po roku leczenia 75 dzieci
(50%) osiggneto co najmniej 50-procentowa redukcje na-
padéw, a 41 dzieci (27%) byto bez napadéw lub z redukcja
napadow o wiecej niz 90% (ryc. 1).

Duza liczba publikacji wynikata z tego, ze w poszcze-
golnych krajach coraz wieksza liczba pacjentow bytg le-
czona dk. Terapia dk dotarta rowniez do naszego kraju
— pierwszy pacjent otrzymat dk w roku 2000 (dr Maria
Zubiel). Pomimo tego, ze leczenie dk jest prowadzone

w naszym kraju od kilku lat, to nadal liczba dzieci otrzy-
mujgca to leczenie jest znacznie ponizej potrzeb.

WPROWADZANIE DIETY 1 JEJ KONTYNUACJA

Klasyczne wprowadzanie diety, to wprowadzenie z poczat-
kowym okresem gtodéweki oraz na oddziale szpitalnym.
Obecnie mozliwe jest wprowadzenie dk bez gtodéwki
i poza odziatem szpitalnym (tryb ambulatoryjny). W na-
szym osrodku dk wprowadzamy z jednodniowa gtoddwka
u dzieci starszych powyzej 8 roku zycia (u dzieci mtod-
szych kilka — kilkanascie godzin gtodowki) oraz w trybie
ambulatoryjnym. Dzieki wprowadzaniu dk sposobem
ambulatoryjnym mniej mamy objawdw niepozadanych
z uktadu pokarmowego, a zwigzanych z szybkim wprowa-
dzaniem diety na oddziale. Dzieci sa kontrolowane w okre-
sie wprowadzania diety oraz w regularnych odstepach
czasu (zwykle co 3 miesigce). W trakcie wizyt kontrolnych
dzieci sg badane pediatrycznie i neurologicznie, oceniana
jest czestos$¢ napadow i ewentualne objawy niepozadane
oraz pobierany jest caty zestaw badan kontrolnych z krwi
(morfologia, biochemia, poziom lekéw przeciwpadacz-
kowych, lipidogram, inne). W trakcie leczenia dietg dzieci
otrzymuja dodatkowo systematycznie witaminy, makro-
i mikroelementy, wapn oraz niekiedy karnityne (jesli jej
poziom obniza sie znacznie).

Zwykle dk prowadzimy przez 2-3 lata (niekiedy diuzej).
Najdtuzej leczona pacjentka w naszym osrodku otrzymy-
wata dk przez 7 lat.
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Ryc. 1. Skutecznos¢ terapii dietg ketogenna. Rycina pokazuje odsetek
pacjentéw bez napaddw lub z ich redukcjg powyzej 90% (> 90%),
odsetek pacjentéw z redukcjg napaddw w granicach 50 — 90% (> 50%)
oraz odsetek pacjentéw z redukcjg napadéw mniejszg niz 50% (< 50%).
Grupa badana obejmowata 150 dzieci w wieku 1 — 16 lat. Na podstawie
pracy Freemana i wsp., 1998.
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OBJAWY NIEPOZADANE

Najczesciej spotykane objawy niepozgdane dotyczg
przewodu pokarmowego, Sg to nudnosci, wymioty, bole
brzucha. Czesciej te objawy wystepuja na poczatku sto-
sowania dk. W dtuzszym czasie czasu problemem sg za-
parcia. Sg one miedzy innymi zalezne od tego, ze porcje
positkéw ketogennych sg mniejsze objetosciowo od po-
sitkow zwyktych.

0Od 3 do 7% dzieci leczonych dk moze rozwing¢ kami-
ce drog moczowych, ponadto mozliwe jest wystapienie
kamicy drég zétciowych. Czesciej do tych objawdw moze
przyczynia¢ sie ograniczanie ptynéw u dzieci na dk (sto-
sowane w niektorych osrodkach w celu podwyzszenia
poziomu ciat ketonowych). W naszym osrodku ograni-
czenia ptynow u dzieci otrzymujacych dk nie stosujemy.
Przez kilka lat prowadzenia dk nie mieliSmy ani jednego
przypadku dziecka z kamica drog moczowych. U jednego
dziecka kamice dr6g moczowych podejrzewalismy, ale
zaréwno matka jak i ojciec tego dziecka mieli to schorzenie.

Objawowa kwasica metaboliczna moze wystgpic
w terapii dk. Czesciej ma to miejsce to miejsce u matych
dzieci — one gorzej znoszg tagodne zakwaszenie orga-
nizmu jakie ma miejsce w trakcie terapii dk. Wykonanie
badania gazometrii (chodzi o najprostszg gazometrie
zylng lub kapilarna, a nie tetnicza) pomaga monitorowac
proces zakwaszania organizmu. Jesli kwasica metabolicz-
na jest nadmierna, to zmniejszamy stosunek ketogenny
stosowanej diety (np. z diety 4.1 przechodzimy do diety
3:1) i ponownie wykonujemy gazometrie. Z jednej strony
wazne jest zeby nie dochodzito do nadmiernej kwasicy,
azdrugiej dgzymy do takiego stosunku ketogennego,
ktory zapewnia najwiekszg skutecznosé.

Hipercholesterolemia jest objawem kt6ry wystepowat
od 29 do 59% dzieci leczonych dk (Ballaban-Gil, 2004).
Jednak wydaje sie (na podstawie naszych doswiadczen),
ze duze znaczenie w tym przypadku moze miec¢ prze-
strzeganie zalecen zywieniowych oraz regularne kon-
trole (co 3 miesiace) dziecka leczonego dk. Jesli rodzice
beda stosowac w praktyce zalecenie, zeby nie podawac
dziecku nadmiernej ilosci tluszczy zwierzecych (a wiec
pochodzacych z mleka i jego przetwordw, z miesa, z we-
dlin), to liczba dzieci z hipercholesterolemig jest bardzo
mata. Ponadto regularne wizyty kontrolne i sprawdzanie
poziomu cholesterolu catkowitego pomaga zidenty [ko-
wac dzieci, ktére moga mie¢ wrodzone nieprawidtowosci
gospodarki lipidowej. W naszym o$rodku liczba dzieci
z hipercholesterolemig jest nizsza od ww. wymienionej
dolnej granicy (29%) dzieci z hipercholesterolemia.

W pismiennictwie sg prace sugerujace, ze rozwoéj [=]
zyczny dzieci leczonych dk jest opdzniony. Vining i wsp.
oceniali prospektywnie rozw0j [zyczny 237 dzieci leczo-
nych dk i stwierdzili, ze starsze dzieci rozwijaty sie prawie
normalnie, natomiast wydaje sie, ze najmtodsze stabiej
(Vining i wsp., 2002).

Osteopenia oraz ztamania kosci moga by¢ péznym
powikfaniem leczenia DK (m.in. z powodu hiperkalciurii
— kwasica metaboliczna powoduje zwiekszong demine-
ralizacje kosci) (Hartman i Vining, 2007). Pro [laktycznie
zaleca sig podawanie wapnia i witaminy D,

Rzadko donoszono o powaznych objawach niepoza-
danych, takich jak neuropatia nerwu wzrokowego (Hoyt
i wsp., 1979), zapalenie trzustki, hipoproteinemia, kardio-
miopatia, nasilenie toksycznosci kwasu walproinowego
(Ballaban-Gil i wsp. 1998). Niektore dzieci leczone dk moga
mie¢ nieco wieksza sktonnos¢ do infekcji. Donoszono
réwniez o uposledzonej czynnosci granulocytow obojet-
nochtonnych (Woody i wsp., 1989).

ROLA DIETETYKA

Bardzo wazna role w prowadzeniu terapii dk ma dietetyk.
Nie bedzie przesada stwierdzenie, ze dietetyk wspotpro-
wadzi z lekarzem dziecko leczone dk. W naszym o$rodku
przyjmujemy zatozenie, ze rodzice sg doktadnie przygo-
towani do samodzielnego prowadzenia dk w domu juz
przed rozpoczeciem terapii. Szkolenie rodzicéw polega
na przekazaniu przez lekarza i dietetyka wszystkich infor-
macji na temat leczenia dk oraz samodzielnym utozeniu
okoto 40 positkow wedtug jadtospisu ketogennego. Positki
sg zawsze uktadane juz dla konkretnego dziecka i nastep-
nie sprawdzane przez dietetyka. Dzieki temu ze zaktadamy
dos¢ intensywne szkolenie rodzicdw, to mamy bardzo niski
wskaznik rodzicow rezygnujacych ze stosowania diety
ciggu pierwszych 6 miesiecy terapii.

DIETA KETOGENNA WE WRODZONYCH
BLEDACH METABOLIZMU

Gtownym wskazaniem do stosowania dk jest padaczka
oporna na leki u dziecka. Jednakze w niewielkiej liczbie
wrodzonych btedoéw metabolizmu mozliwe jest rowniez
zastosowanie dk. Dotyczy to przede wszystkim pewnych
defektow transportu weglowodanéw oraz niedoboru de-
hydrogenazy pirogronianu. Ponizej oméwimy to pierwsze
schorzenie.

W schorzeniu tym dochodzi do zablokowania trans-
portu glukozy przez bariere krew-mdzg. W takiej sytu-
acji ciata ketonowe, ktore stale sg wytwarzane w czasie
stosowania terapii dk stajg sie gtéwnym zrodtem energii
(zamiast glukozy) dla komorek uktadu nerwowego. Wcze-
sne zastosowanie leczenia dk daje tutaj duze korzysci te-
rapeutyczne (poprawe stanu og6lnego i znaczng kontrole
objawow chorobowych. Giéwnym zespotem o ktérym
tu piszemy jest niedobdr biatka transportujacego glukoze
typu 1 (GLUT-1).

W zespole tym, w okresie niemowlecym lub wczesno-
dzieciecym dochodzi do ujawnienia sie napadow padacz-
kowych opornych na leki. Do innych objawdw klinicznych
naleza: op6znienie psychoruchowe, hipotonia miesni,
dystonia, oraz spastycznos$¢. Opdznienie umystowe moze
narastac wraz z wiekiem.

W badaniach laboratoryjnych charakterystyczng ce-
cha jest obnizenie poziomu glukozy w ptynie mézgowo-
rdzeniowym (hipoglikorachia) przy prawidtowym poziomie
glukozy w surowicy krwi. Przy podejrzeniu tego rozpozna-
nia punkcja ledzwiowa powinna by¢ wykonana po okoto 4
godzinach od ostatniego positku (po uprzednim pobrani
krwi na poziom glukozy). Inng cechg charakterystyczng
moze by¢ niski poziom kwasu mlekowego w surowicy
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krwi. Istotne jest zdiagnozowanie tego zespotu, poniewaz
terapia dk pozwala w znacznym stopniu kontrolowac
objawy chorobowe. Ponadto uwaza sie, ze pacjenci z tym
zespotem sg w Polsce, natomiast do tej pory ani jeden
z nich nie zostat zdiagnozowany.

WYNIKI WSPOtCZESNYCH PRAC NAUKOWYCH

Dotychczas brak byto randomizowanych badan klinicz-
nych na temat skutecznosci terapii dk. Wyniki leczenia dk
byty potwierdzone na podstawie badan obserwacyjnych
duzych grup pacjentéw. Z tego powodu warto przytoczyc
wyniki pracy E. G. Neal i wsp. zamieszczone w ubiegtym
roku w Lancet Neurology (Neal i wsp., 2008). Jest to pierw-
sza praca dokumentujaca skutecznos¢ dk, przeprowadzona
z randomizacja do dwoch grup pacjentéw (leczonych dk
i do grupy kontrolnej).

Wyjsciowo 73 dzieci zostato przydzielonych do grupy
leczonej dk, a 72 dzieci do grupy kontrolnej. Po 3 miesig-
cach obserwacji dane byly dostepne w grupie 54 dzie-
ci leczonych dk i 49 dzieci z grupy kontrolnej. Wiekszg
niz 90% redukcja napadéw zanotowano u 5 dzieci (7%)
(w grupie kontrolnej nie byto zadnego takiego dziecka).
Wiekszg niz 50% redukcja napadoéw obserwowano u 28
dzieci (38%) w poréwnaniu do 4 dzieci (6%) z grupy kon-
trolnej. Wéroéd objawow niepozadanych jakie zanotowano
w grupie 55 dzieci po 3 miesigcach obserwacji stosowania
dk byty: wymioty u 13 dzieci (24%), biegunka u 7 dzieci
(13%), béle brzucha u 5 dzieci (9%), zaparcia u 18 dzieci
(33%), ostabienie (brak energii) u 13 dzieci (24%), uczucie
gtodu u 12 dzieci (22%).

Ze wzgledu na duzg grupe pacjentow warto rowniez
przytoczy¢ wyniki naszej polskiej pracy dokumentujacej
skutecznos¢ terapii dk, prezentowanej na europejskiegj
konferencji w Warszawie w 2008 r., poswieconej diagno-
styce i leczeniu w neurologii dzieciecej (Bachanski i wsp.,
2008). Dk zastosowalismy u 111 dzieci (63 chtopcow i 48
dziewczynek w wieku 1-18 lat). Do analizy po 12 miesigcach
obserwacji byty dostepne dane 81 dzieci. Z tej grupy 16
dzieci (19,75%) byto bez napadow lub z redukcjg napadéw
>90%, 24 dzieci (29,63%) miato redukcje napadéw > 50%
(ale mniej niz 90%), 10 dzieci (12,35%) osiggneto redukcje
napadow < 50% (wykres ponizej).

Ryc. 2. Skuteczno$¢ terapii dietg ketogenna. Rycina pokazuje odsetek

pacjentéw bez napaddw lub z ich redukcjg powyzej 90% (> 90%), odse-
tek pacjent6w z redukcjg napadéw w granicach 50 — 90% (> 50%) oraz
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odsetek pacjentow z redukcjg napadéw mniejsza niz 50% (< 50%). Grupa
badana obejmowata 111 dzieci w wieku 1 — 18 lat (Bachanski i wsp., 2008).

1

Podsumowanie

Kwan i Brodie (2000) w swojej pracy podkreslaja, ze 47%
pacjentéw z nowo rozpoznang padaczka jest wolne od na-
padéw po zastosowaniu pierwszego leku przeciwpadacz-
kowego, kolejnych 14% pacjentdw po leczeniu drugim lub
trzecim lekiem, a tylko nastepne 3% po podaniu 2 lekéw
tacznie (co stanowi razem 63% pacjentéw bez napadow).
Autorzy postulujg wczesng identy [kdcje pacjentow z pa-
daczka oporng na leki.

Leczenie dietg ketogenng jest obecnie uznang me-
toda terapii padaczki opornej na leki u dzieci oraz w nie-
ktérych wrodzonych btedach metabolizmu.
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