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CEL: KETOZA

* Ograniczenie spozycia
weglowodanow do takiego
poziomu, aby uzyskac
nodwyzszone stezenie ciat
ketonowych we krwi

e 2-5 mmol/l

Klepperi wsp., 2021

Fundusze . Qe SO
= Rzeczpospolita Instvtut Unia Europejska -Mm M m
i Europejskie - Polska v Mui{i  Dzieckq EuropeiskiFundusz Spolecany Ed U Etg en i | [d . Ed o pl

wiedza Edukacja Rozwdj




Dieta ketogenna

* Dieta o optymalnej podazy kalorii
* Dieta wysokottuszczowa
* Dieta normobiatkowa

* Dieta niskoweglowodanowa

e Dieta niedoborowa w witaminy
i sktadniki mineralne —
WYMAGA STALEJ SUPLEMENTACIJI

Kossoff i wsp., 2018; Academy of Nutrition and Dietetic, 2017
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Rozwoj diety ketogennej na przestrzeni lat

» 2003,
1971, Kossoff i wsp.,
e Huttenlocher, MoFnyikowana dieta
1921, Dieta MCT Atkinsa
Wilder,

Klasyczna dieta ketogenna Liui Wang, 2013; Thiele i wsp., 2002; Kossoff i wsp., 2003
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Réznice w sktadzie odzywczym
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Dieta tradycyjna Klasyczna DK 4:1 MD Atkinsa Modyfikowana DK Dieta MCT

B Weglowodany M Biatko ®LCT MCT
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PROPORCIJE
MAKROSKLADNIKOW

 Stosunek wagowy ttuszczu

% do biatka i weglowodanodw tacznie

Biatko+ *4:1 >4gT:1gB+W
°*3:1>3gT:1gB+W
°2:12>2gT:1gB+W

Academy of Nutrition and Dietetic, 2017
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Bezwzgledne wskazanie
do zastosowania diety
ketogenne;:

— 'Eric H. Kos:
*A.G. Christina B«
?]. Helen Cross
”joerg Klepp
'Bjarlak K. Nathan
3guvasini

26Maria M. Vaccare

Wy - \
Elaine C. Wirrell

* Deficyt transportera glukozy
typu 1 (GLUT1-DS)

* Deficyt dehydrogenazy
pirogronianu (PDHD)

rigﬂ. -

Practice Paper of the Acac
Dietetics: Classic and Mod
for Treatment of Epilepsy
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Glutl Deficiency Syndrome (Glut1DS): State of the art in 2020
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ABSTRACT

Ketogenic diet (KD) therapy is an established form of treatment for both pediatric and adult patients with intractable epilepsy. Ketogenic
diet is a term that refers to any diet therapy in which dietary composition would be expected to result in a ketogenic state of human
metabolism. While historically considered a last-resort therapy, classic KDs and their modified counterparts, including the modified
Atkins diet and low glycemic index treatment, are gaining ground for use across the spectrum of seizure disorders. Registered dietitian
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ODMIENNE PODEJSCIE DO LECZENIA GLUT1 DS

WSKAZANIA
Padaczka jesli 2 leki przeciwpad. zawioda ,»1 linia leczenia”
Zburzenia ruchowe - , 1 linia leczenia”
Rozwaj - ,1 linia leczenia”
LECZENIE
wigczenie dowolne w kazdym wieku, jak najwczesniej
Czas trwania pow. 2 lat co najmniej do wczesnej dorostosci
Ketoza/Stosunek ketogenny zmienne tak wysoka, jak tolerowana
LGIT opcjonalnie niezalecane
Monitorowanie ketozy w moczu/krwi we krwi
Stezenie karnityny opcjonalnie zalecane

Klepper i wsp. 2020
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Przeciwwskazania — KONIECZNA kwalifikacja

BEZWZGLEDNE WZGLEDNE
* Deficyt karnityny (pierwotny) * Trudnos¢ utrzymania optymalnego stanu
* Deficyt | i Il tranferazy karnityno- odzywienia
palmitynowej (CPT) * Ognisko padaczkowe potwierdzone
* Deficyt translokazy karnityny badaniami neuroobrazowymi i wideo-EEG
e Zaburzenia beta-oksydacji kwasow * Brak wspotpracy ze strony
ttuszczowych rodzicow/opiekunéw
* Deficyt karboksylazy pirogronianowej * Leczenie propofolem
* Porfiria
osst s, 2018 Inne? - decyzja zespotu prowadzgcego leczenie
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MOZLIWE DZIAtANIA NIEPOZADANE

No (significant) side effects (88%) Skutki uboczne oceniono u 173 z

Gastro-intestinal (6%) 270 pacjentow z deficytem GLUT1
Hypoglycemia (4%) objetych analiza

Weight loss/growth reduction (4%) 88% pacjentéw nie zgtaszato
wystgpienia znaczgcych dziatan

Hypertriglyceridemia/hypercholester.. | niepozgdanych

Hyperuricemia (3%)

Hypocarnitinemia (0-7%) 18% z 270 pacjentow
A —

i .70 . . 7
Osteoporosis (0-7%) nieprzestrzeganie zalecen

Hemorragic pancreatitis (0-7%)

Obesity (0-7%) Marit i wsp., 2019

wiedza Edukacja Rozwdj Matkii Dziecka Europejski Fundusz Spoteczny
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Ocena przed wiaczeniem leczenia dietetycznego

Kossoff i wsp., 2018

Ocena stanu Ocena sposobu

Szereg badan L L
odzywienia Zywienia

Ustalenie wartosci
odzywczej diety
i suplementacji

Ustalenie rodzaju

Ustalenie formy diety leczenia dietetycznego
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INDYWIDUALIZACIA
DIETY KETOGENNEJ

» Zapotrzebowanie energetyczne

* Minimum 75% DRI witamin
i sktadnikdw mineralnych

e Stosunek ketogenny

* Plan positkow

* Rodzaj positkdw

e Optymalne stezenie ketozy

—> Staty kontakt z dietetykiem
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Suplementacja diety ketogennej

Rekomendowane: Do rozwazenia:
* Preparaty kompleksowe witaminowo- ) iﬂe'e”
. * Magnez
mineralne . Fosfor
* Wapn i witamina D ¢ celazo
* Probiotyki
* EPA/DHA
* MCT
* Karnityna

e Cytryniany
« Srodki przeciw zaparciom

* Enzymy trawienne
Kossoff i wsp., 2018
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Przyktadowe positki — klasyczna dieta ketogenna 4:1

Positek B [g] T [g] W [g] E [kcal]
Zupa brokutowa, 35 g brokuty 5,8 35,3 3,1 353,4
jagody 9 g marchew

19 g piersi indyka

30 g oleju rz.

10 g Smietany 36%

3 g pestki dyni

10 g jagod
Satatka jarzynowa 35 g jaja kurzego 5,8 35,0 3,0 349,9

z jajkiem

10 g groszku ziel.
8 g pietruszki k.
15 g marchwi

10 g selera k.

10 g majonezu
24 g oleju rz.
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Dieta wymaga skrupulatnego liczenia

Jajecznica z pomidorem

B:6.97g T:27.09g W 2,

kcal: 279.77 Stosunek ketogenny 3.0: 1

Sktadniki

+ 50 g Jaja kurze cate surowe, gotowane
o 27 gMasto extra 82%
+ 50 g Pomidor

Jajecznica z papryka

B:7.17g T:27.24¢2
kcal: 285.32

W:2.87g
Stosunek ketogenny 2.7: 1

Sktadniki

+ 50 g Jaja kurze cate surowe, gotowane
o 27z Masto extra 82%
+ 50 g Papryka czerwona
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Efekty leczenia dietetycznego w GLUT1DS

W grupie 230 pacjentow, napady padaczkowe ustaty catkowicie (52%) lub
zmniejszyty sie (31%), pozostaty bez zmian u 17%, natomiast stan ulegt
pogorszeniu tylko w 0,4% pacjentow

e Zaburzenia ruchowe ustaty u 13%, ulegty poprawie u 69%, pozostaty bez zmian
u17%, pogorszyty sie u 1,6% (n=127 pacjentow)

e Zdolnosci poznawcze ulegty poprawie u 59% z 58 pacjentow, pozostaty bez
zmian u 40% i pogorszyty sie u 1,7%

Marit i wsp., 2019
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DZIEKUJE

DA sylwia.gudej@imid.med.pl

% www.imid.med.pl
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