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Ketogenni dieta je bézné pouzivany nefarmakologicky zptisob Iécby farmakorezistentni epilepsie u déti. Jde o dietu, ktera nahrazuje vyrazné
omezeny prisun cukr vysokym podilem tuku a pfitom zajistuje odpovidajici pfijem nezbytnych bilkovin. Jeji G¢innost a bezpecnost byla
prokazana v mnoha klinickych studiich. Jestlize byla ketogenni dieta dfive povazovana za alternativni lé¢ebny postup ,posledni volby”, v sou-
casnosti se jeji indikace zménila. U nékterych epilepsii ¢i epileptickych syndromi je doporucovana jiz po selhani dvou nebo tfi antiepileptik.
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Ketogenic diet

The ketogenic diet is an established non-pharmacologic treatment for childhood intractable epilepsy. It is a high-fat, adequate-protein, low-
-carbohydrate diet. Efficacy and safety of ketogenic diet has been proven in many clinical trials. If ketogenic diet was previously conside-
red as an alternative medical procedure of ,last choice” nowadays its indications changed. For some epilepsies or epileptic syndromes

is recommended after failure of two or three AEDs.
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Seznam zkratek
KD - ketogenni dieta
GLUT-1 — glukdézovy transporter I typu
GABA — kyselina gama-aminomaselna

Uvod

Pres pokroky v lé¢bé epilepsie zUstéva ko-
lem 20-30% pacient( rezistentnich na podavana
antiepileptika. Jen u mensi ¢asti z nich pfipada
v Uvahu chirurgické feseni epilepsie. V poslednich
letech se proto zvysuje zdjmem o ketogenni die-
tu, kterd byla k 1é¢bé epilepsie u dospélych i déti
doporucovéna jiz ve 20. letech minulého stoleti.
Jejf icinnost a bezpecnost byla prokdzand v mno-
ha klinickych studiich s tim, Ze vétsina pacientd
dietu dobre a dlouhodobé toleruje. Jestlize dfive
byla ketogenni dieta povazovéana za alternativnf
|é¢ebny postup ,posledni volby”, v sou¢asnos-
ti se jeji indikace zménila. U nékterych epilepsif
¢i epileptickych syndrom0 je doporucovana
jiz po selhani dvou nebo tff vhodné zvolenych
a davkovanych antiepileptik (Kossoff et al., 2008).

Princip

Plst se v 1é¢bé epilepsie pouzival jiz ve staro-
veku. Ve 20.letech minulého stoleti byla vytvore-
na dieta s vysokym obsahem tuk{ a naopak vy-
razné omezenym podilem cukrd, kterd navozuje
stav obdobny hladovéni. Pokud ¢lovek hladovi
nebo pfijima stravu s vysokym obsahem tuk,
jeho télo vyuzivd ke tvorbé energie témér vyhrad-
né tuky. Ty se v jatrech zpracovévaji na mastné
kyseliny a ketony (aceton, 3-betahydroxybutyrat
a acetoacetat). Ketolatky jsou pfi nedostatku cuk-
rd hlavnim zdrojem energie pro mozek. | kdyz

podklad pfiznivého Ucinku ketogenni diety ne-
byl dosud uspokojivé objasnén, zd4 se, ze pljde
o mechanizmus odlisny od efektu antiepileptik.
Na antikonvulzivnim pUsobenti se zfejmé podilf
jak zvysend koncentrace ketoldtek a nenasyce-
nych tukd a dietou navozena metabolickd aci-
doza, stejné jako zvyseni funkce a poctu mito-
chondrif a posilenf inhibi¢nich mechanizm pfi
zvysené syntéze GABA (Nylen et al,, 2009).

Indikace

Zaveden( ketogennf diety by mélo byt zva-
Zeno po selhani dvou az tif spravné zvolenych
a davkovanych antiepileptik predevsim u détf
se symptomatickymi generalizovanymi epi-
lepsiemi. Dieta v3ak vykazuje dobrou ucinnost
i U pacientd s loZiskovymi epilepsiemi, kteff nejsou
vhodnymi kandidaty pro epileptochirurgickou
lé¢bu. Obvykle byva doporucovana u pacientd
s vysokou frekvenci zéchvatl — dvou a vice tydné.

Typické pfiklady pro ¢asnou indikaci keto-
genni diety:

Tabulka 1. vysledky sledovéni 150 pacientd na
(Freeman et al., 1998)
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H Westlv
vyzkouseni kortikoidd resp. ACTH,

syndrom po neulspésném

B lennox-Gastautlv syndrom, unéhoz
fada soucasnych studif doporucuje dietu
jako terapii tfeti volby po selhdni valproatd
a topiramatu,

B syndrom maligniinfantilni myoklonické epi-
lepsie (syndrom Dravetové),

B Dooseho syndrom — zde néktefi autofi
doporucuji dietu dokonce jako terapeu-
ticky postup prvni volby, s tim, Ze zhruba
50% pacientl se na dieté dostane do re-
mise; sami se ale domnivdme, ze zahdjeni
ketogenni diety by mélo byt zvazovano
az po vyzkouseni valproatu, lamotriginu
a pfipadné i kiry ACTH/kortikoidd,

m fokalnf farmakorezistentni epilepsie,

m  dietniterapie je zvlddnutelna i u pacientl
s gastrostomif a na enterdini vyzivé.

V posledni dobé se objevily prace dokumen-
tujicl pouzitf ketogenni diety u dospélych pacien-

ketogennf dieté Iécenych v John Hopkins Hospital

Frekvence zachvatu
Poéet pacientii na dieté

Pocet pacientii

Doba od nasazeni diety

3 mésice 6 mésicl 12 mésicu
150 Bez zachvatl 4 (3%) 5(3%) 11 (7 %)
>90% 46 (31%) 43 (29%) 30 (20%)
50-90% 39 (26 %) 29 (19%) 34 (23%)
<50% 36 (24 %) 29 (19%) 8 (5%)
Dieta pokracuje 125 (83 %) 106 (71 %) 83 (55 %)
Dieta ukoncena 25 (17 %) 44 (29 %) 67 (45 %)
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tl a vindikaci farmakorezistentniho epileptického
statu (Kossoff et al, 2009; Cervenka et al., 2011).
Kromé epilepsie je ketogenni dieta indi-
kovand iv |é¢bé nékterych metabolickych
onemocnéni — v prvni fadé u deficitu glukoé-
zového transportéru typu 1 (GLUT-1) a deficitu
pyruvat dehydrogendzy. U téchto chorob by
méla byt nasazena ihned po potvrzeni diagnézy.
Pro neurology mUze byt zajimavé, Ze se keto-
genni dieta zkousi i u jinych onemocnéni nervo-
vého systému. Byly publikované teoretické préce,
kazuisticka sdéleni a studie na malych souborech
pacient(, referujici o Uspésném pouziti diety
u amyotrofické laterdini sklerézy, Parkinsonovy
a Alzheimerovy nemoci, autismu a nékterych
mozkovych nadord. Jednd se ale o nerandomi-
zované studie a ketogenni dieta u zminénych
diagndz rozhodné nepatii k béznym lécebnym
postuplm (Barafano et Hartman, 2008).

Kontraindikace

Ketogenni dieta se rozhodné nehodi pro
kazdého pacienta. K jejim absolutnim kontra-
indikacim patff metabolickd onemocnéni's po-
ruchou transportu a oxidace mastnych kyselin —
u této skupiny chorob by la¢néni nebo dieta
s vysokym obsahem tukd mohly vést k zavaz-
nému metabolickému rozvratu i s moznym rizi-
kem Umrti. Proto je nutné po téchto chorobach
cilené patrat jesté pfed zahajenim diety.

Mezi metabolickd onemocnén( s absolutni
kontraindikacf ketogenni diety patfi:
B primdrni deficit karnitinu,
deficit karnitin-palmitoy! transferazy l.a Il. typu,
poruchy beta oxidace mastnych kyselin,
deficit pyruvat karboxyléazy,
porfyrie.

Vzhledem k ndro¢nosti diety je relativni
kontraindikaci i Spatna spoluprace pacienta Ci
jeho rodiny.

K relativnim kontraindikacim ketogennf di-
ety patff:
®  rendlni onemocnént,

B  malnutrice,
m  fokdlnfepilepsie vhodné k chirurgické 1é¢hé.

Uéinnost

Ketogenni dieta snizuje u vice neZli polovi-
ny pacientd ¢etnost zachvatl nejméné o 50 %.
U zhruba 30% pacientt je jeji efekt natolik vy-
razny, ze frekvence zachvatl poklesne 0 90%
a vice (Kossoff et al., 2009).

U nékterych epileptickych syndrom® a me-
tabolickych onemocnéni je dieta jesté ucinnéj-
$f: napfiklad déti trpici zachvaty pfi deficienci

GLUT 1 se po nasazeni diety prakticky viechny
dostévaji do remise, u myoklonicko-astatické
epilepsie dochazi k Upinému potlaceni zachvatd
u poloviny pacientd.

Néstup Ucinku diety je proménlivy. U tii
¢tvrtin pacient se pfiznivy efekt projevi
do dvou tydnU po zahdjeni. U ¢asti pacientd
je ale nutné dietu individudiné a postupné na-
stavovat — v takovych pfipadech se mdze efekt
dostavit 0 néco pozdéji. Proto se nedoporucuje
dietu ukoncit dfive neZli za tfi mésice, dokud
nelze spolehlivé zhodnotit jeji pfinos.

Nezadouci vedlejsi ucinky
Prestoze déti ketogenni dietu vétsinou dob-
fe toleruji, mohou se v jejim priibéhu stejné jako
u jiné 1écby objevit nezddouci vedlejsi ucinky.
Casné vedlejsi uc¢inky se manifestuji na za-
¢atku diety nebo akutné v pribéhu lécby bé-
hem stresovych obdobi (napfiklad pfi akutnf
infekci). VétSinou jsou pfechodné a po Uprave di-
ety nebo odeznéni akutniho onemocnéni mizi:
gastrointestindlni pfiznaky — nauzea, zvraceni,
hypoglykemie,
metabolickd acidoza,
ospalost,
dehydratace,
nechutenstvi.

Pozdni vedlejsi ucinky:
m nefrolitidza se objevuje u 5-6% pacientd
na ketogennf dieté:
= zvySenému riziku jsou vystaveni pacienti
méné pohyblivi anebo uZzivajici inhibi-
tory karboanhydrazy (topiramat, acet-
azolamid, sultiam, zonisamid),
B Zzicpa:
= velmi ¢astd komplikace zpUsobend niz-
kym obsahem vldkniny v dieté,
B hypercholesterolemie,
zpomaleni rdstu:
= byva zplsobené nizsim obsahem bilk-
ovin ve strave,
= dal¥f pficinou mdze byt nedostatecna
substituce vitamind,
= obvykle po ukonceni diety dochazi k ak-
celeraci rdstu,
B vzacné komplikace:
= pankreatitis,
= osteopenie, osteopordza, patologické
fraktury,
= hyponatremie, hypokalcemie,
= anémie, leukopenie,
= Castéjsi infekéni onemocnént,
= deficit selenu vedouci ke kardiomyopatii
a prevodnim porucham.
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Vypocet poméru a slozeni diety
Ketogenni dietu sestavujeme individuainé

pro kazdého pacienta. Ve vypoctu zohlednu-

jeme zékladni nutri¢ni pozadavky organizmu

a pfitom musime dodrzet princip diety tj. vysoky

obsah tukd s velmi omezenym pifjmem sacha-

ridd a soucasné dostate¢nym pfijmem bilkovin.
Ke sprdvnému nastaveni diety je potfeba

urcit tfi parametry:

®m  energeticky pfijem,

B mnozstvi potiebnych bilkovin,

B pomér diety.

Energeticky prijem se stanovi podle véky,
vahy a celkové pohybové aktivity. U déti na ke-
togenni dieté se doporucuje omezit energeticky
pifjem na 80-90% norem béznych pro dany vek.

Potiebné mnozstvi bilkovin z3visi na véku.
Cim miladsi ditg, tim vy3si je jeho poteba bilkovin
nutna k zajisténi normalniho somatického vyvoje.

Pomér ketogenni diety vyjadiuje, na kolik
gramU tukd pripadne 1 gram sacharidt a bilkovin
dohromady. U vétsich déti se zacinad s pomérem
4:1,10 Znamena, Ze na 4 gramy tuku v potravé
pfipadne 1 gram cukrd a bilkovin. Tento pomer
viak nenf vhodny pro kojence a batolata, proto-
Ze by jim nezajistil dostate¢ny pfisun bilkovin;
u mensich déti proto volime pomér nizsi, napt.
3:1. Stanoveny pomér plati pro kazdé jidlo.

Takto sestavend dieta nenf nutri¢né plno-
hodnotnd a musi byt dopInéna o vitaminy, mi-
nerdly a stopové prvky.

Ukonceni diety

Dieta se obvykle drzi po dva roky. Nema-li
dostatec¢ny efekt anebo ji pacient netoleruje, Ize
ji ukoncit drive. Podobné jako u antiepileptické
|écby se stale diskutuje o tom, jakym tempem
ketogenni dietu ukoncit. Neddvno publikovana
préce srovnavajici frekvenci recidiv zachvatd
v zavislosti na rychlost snizovani poméru keto-
genni diety neshledala zadny rozdil mezi poma-
lym a rychlym vysazenim (Worden et al., 2011).
Tam, kde lé¢ba neméla dostate¢nou odezvu
anetrvala déle nez 12 tydn(, Ize dietu ukoncit
rychleji, obvykle béhem 2-3 tydnd. Efekt keto-
genni diety dlouhodobé pretrvava i po jejim
ukonceni u mnoha pacientd. Pokud se s dietou
pokracuje delsi dobu, ddvame pfednost rezimu
s nizsim pomérem (Kossoff et al., 2009).

Dalsi dietni rezimy pouzivané
v lécbé epilepsie

Kromé ketogenni diety se v |é¢bé epilepsie
uplatiujii jiné dietni rezimy. Kneznadméjsim pa-
tH dieta MCT (medium-chain triglyceride), dale
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modifikovana Atkinsonova dieta a dieta s nizkym
glykemickym indexem. PouZivaji se ve stejné in-
dikaci jako dieta ketogennia u viech byla proka-
zana obdobna Ucinnost jako u diety ketogenn.

MCT dieta: triglyceridy se stfedné dlouhym
fetézcem (MCT) jsou vice ketogenni nez mastné
kyseliny s dlouhym fetézcem, které jsou béznou
soucastf stravy. Proto mdze MCT dieta vychdzet
z nizstho podilu tukd (60%). Je v3ak zatizend
¢astéjsim vyskytem zazivacich obtizi, hlavné
bolesti bricha a prajma.

Daldi dvé diety jsou vhodné hlavné pro ado-
lescenty a dospélé pacienty, protoze nevyzadujf
zcela pfesné dodrzovani a vaZen( stravy.

Modifikovand Atkinsonova dieta povoluje
ve stravé za den 10-20 g sacharid bez omezeni
energetického pfijmu.

Dieta s nizkym glykemickym indexem
se zacala pouzivat od roku 2003. Jedna se o dietu
sloZzenou z 60% tukd, 20-30% proteinti a 10-20%
sacharid(. Vdechny sacharidy musi mit nizky gly-

Jolande Jacobi:

kemicky index pod 50, aby po poZitl zvysovaly
glykemii jen pozvolna. Nevyhodou této diety je
vysoky pffjem bilkovin, a tim vy3si zatéZ ledvin.

Zaver

Ketogenni dieta je bezpecny a dobfe tole-
rovany zpusob lécby farmakorezistentni epilep-
sie u déti a dospeélych: jeji indikace by méla byt
zvazena u vsech farmakorezistentnich pacientd
s vysokou frekvencizachvat(, ktefi nejsou vhod-
ni k epileptochirurgické lécbé.
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