KETOGENE DIAT

Ketogene Didr - eine mogliche
Iherapie el Epllepsie

CAROLINE HOFMANN

Eine ketogene Diat besteht zu 90 Prozent
aus Fett und zu 10 Prozent aus Proteinen
und Kohlenhydraten. Bei Kindern ist der
Proteinanteil dem Alter anzupassen. Als
Erfolg versprechendes Nahrstoffverhalt-
nis gilt 4 Teile Fett zu 1 Teil Kohlen-
hydrat/Protein. Ist diese Diat erfolgreich,
kann spater auf ein Verhaltnis von 3:1 und
in einem weiteren Schritt auf 2:1 zurlick-
gegangen werden. Nach etwa zwei Jah-
ren wird diese Erndhrungsform wieder
abgesetzt. Etwa ein Drittel der durch-
gefiihrten Didten sind erfolgreich. Dies ist
unterdessen auch in Studien belegt
worden.

Epilepsie kurz erklart

Die Epilepsieist so alt wie die Menschheit.
Viele Betroffene reagieren gut auf eine
pharmakologische Behandlung. Bei 20
bis 30 Prozent der Betroffenen kommt es
jedoch zu einer medizinisch refraktdren
Epilepsie (1). Die Epilepsie ist keine ei-
gentliche Krankheit. Sie zeigt vielmehr,
dass ein Teil des Gehirns nicht immer op-
timal arbeitet. Sehr viele Menschen erlei-
den in ihrem Leben einen einzelnen An-
fall, ohne dass dies bereits als Epilepsie
bezeichnet wird. Weltweit sind etwa
50 Millionen Menschen betroffen; in der
Schweiz sind es zirka 70 000, davon etwa
15000 Kinder. An Epilepsie leidet durch-

schnittlich 1 von 200 Menschen (2). Viele
bekannte Personlichkeiten aus der Ver-
gangenheit, aber auch aus jlngerer Zeit
waren Epileptiker, so zum Beispiel Julius
Casar, Georg Friedrich Handel oder Albert
Einstein, um nur einige zu nennen.

Das Wort Epilepsie stammt aus dem Grie-
chischen und bedeutet «ergriffen wer-
den», «gepackt werden» oder «von etwas
befallen werden». Bei jeder normalen Ta-
tigkeit der Nervenzellen kommt es im
Gehirn zu ganz schwachen elektrischen
Spannungsschwankungen. Die Neu-
ronen steuern die Entladung dieser Span-
nung im ganzen Gehirn und in geord-
neter Art und Weise. So sind diese
Entladungen fiir uns nicht spirbar. Bei

Die ketoyene Didt oder Therapie ist eine spezielle Erndhrungsweise und bietet die Mbylichkeit,
eine Epilepsie nicht medikumentds zu behundeln. Sie ist eine der dltesten Behundluhysmethoden
bei Epilepsie und hat ihren Ursprunyg in der Beobuchtunhy, duss Patienten mit Epilepsie wahrend
des Fustens eine verminderte Anfallshdufigkeit zeigen. Die ketogene Didt imifiert den Zustund des
Fustens. Sie wurde 1921 in den USA entwickelt.

einem epileptischen Anfall erfolgt die
elektrische Entladung ungeordnet und
heftig. Der Vergleich mit einem Gewitter
ist dabei gut gewahlt. Der Ort im Gehirn,
wo das «Gewitter» ablduft, ergibt die Art
des Anfalles, wobei sich viele verschiede-
ne Anfallsformen unterscheiden lassen.
Wahrend bei generalisierten Anféllen das
ganze Gehirn beteiligt ist, ist bei fokalen
Anféllen nur ein Teil des Gehirns bezie-
hungsweise des Korpers betroffen (2).
Abbildung 1 und 2 geben eine grobe
Ubersicht tber diese Anfallsformen. Fol-
gen mehrere Anfélle hintereinander, oder
hort ein Anfall nicht mehr auf, spricht
man vom Status epilepticus, der sogar
todlich enden kann.
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Abbildung 2: Mdgliche Lokalisationen der Anfélle und auftretenden Symptome

(nach G. Kramer und R. Appleton: Epilepsie, 2004).

Epilepsiesyndrome und Erkrankungen, bei denen die ketogene Diat

Guter Nutzen bei:
 Glukosetransporterprotein-1-(GLUT-I-)Mangel
¢ Pyruvatdehydrogenasemangel (PDHD)

* tuberdsem Sklerosekomplex

e Rett-Syndrom

» schwerer Myoklonusepilepsie im Kindesalter
(Dravet-Syndrom)

e infantile Spasmen

e Kleinkindern mit enteraler Erndhrung

e pharmakoresistente Epilepsie

* neueste Empfehlungen: 2 Medikamente ohne
positiven Effekt

Bei allen Arten von Anfallen geht immer
Nervensubstanz zugrunde. Auch aus die-
sem Grund sind die Vermeidung oder die
Unterbrechung eines Anfalls die wichtigs-
ten Behandlungsziele.

Therapie

Als Mittel der ersten Wahl kommen soge-
nannte Antiepileptika zum Einsatz. Sie
wirken prophylaktisch (Anfall verhin-
dern), dienen aber auch zur Kupierung ei-
nes Anfalls (Anfall abbrechen). Inzwi-
schen stehen viele Medikamente mit sehr
unterschiedlichen Wirkstoffen zur Verfi-
gung. Von vielen Antiepileptika sind die
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¢ myklonisch-astatischer Epilepsie (Doose-Syndrom) o

einen evidenzbasierten guten beziehungsweise méglichen Nutzen hat

Maglicher Nutzen bei:

e mitochondrialen Stérungen

¢ Glykogenosetyp V

Landau-Kleffner-Syndrom

¢ Lafora-Krankheit

* subakuter sklerosiernder Pan-
enzephalitis (SSPE)

genauen Angriffspunkte ihrer Wirkungen

oft nicht bekannt. Drei Wirkmechanismen

sind jedoch nachgewiesen (3):

+ Wirkung auf Botenstoffe des Nervensys-
tems (Neurotransmitter)

+ Wirkung auf die Mineralstoffe Natrium
und Kalzium, die bei der Freisetzung
der Botenstoffe eine Rolle spielen

« Von Sultiam (das chemisch zu den Sul-
fonamiden gehort) ist erwiesen, dass es
im Gehirn das Enzym Carboanhydrase
hemmt. Es flhrt zu einer Ansduerung
des Gewebes, die das Gleichgewicht
der erregenden und hemmenden Bo-
tenstoffe beeinflusst.

- Bei fokaler Epilepsie besteht auch die
Méoglichkeit einer Operation. Dabei
wird das anfallsauslosende Hirngewe-
be entfernt.

Die meisten Antiepileptika haben eine se-

dierende Wirkung. Wie eine Umfrage bei

1300 Patienten zeigte, stehen Midigkeit,

Unkonzentriertheit und Schwindel an ers-

ter Stelle der angegebenen Nebenwir-

kungen (4). Einige Antiepileptika kdnnen
langfristig zur Entmineralisierung der

Knochen fiihren und so die Osteoporose

fordern. In solchen Fallen muss dem er-

hohten Bedarf an Kalzium und Vitamin D

Rechnung getragen werden. Kritisch sind

auch die Vitamine-B12-, -K- und Folsaure-

spiegel.

Als weitere Therapiemdglichkeit hat die

ketogene Diat (KD) in den letzten Jahren

wieder an Bedeutung gewonnen.

Ketogene Diét - Grundidee

Die ketogene Diat (KD) wurde 1921 in
Amerika an der Mayo-Klinik in Rochester
entwickelt und wird bis heute anndhernd
unverandert so durchgefiihrt. Ebenso wie
bei den Medikamenten sind auch hier die
antikonvulsiven Mechanismen dieser Er-
nahrungsform immer noch weitgehend
unbekannt. Es wird davon ausgegangen,
dass die chronische Ketose die Energie-
produktion im Gehirn verstarkt, eine ver-
mehrte Freisetzung des inhibitorischen
Neurotransmitters GABA ausldst und die
Entstehung freier Sauerstoffradikale ver-
mindert. Zudem gibt es Hinweise, dass
die Ketone auch einen direkten antikon-
vulsiven Effekt entfalten. Diese Wirkun-
gen werden sich vermutlich nicht auf
einen einzelnen Mechanismus zurtickfih-
ren lassen, wahrscheinlicher ist vielmehr
eine komplexe Interaktion mehrerer Ef-
fekte, die zur Stabilisierung der synapti-
schen Funktion beitragen und so die zere-
brale Krampfbereitschaft senken (7).

Die zunehmende Zahl der Studien und
Publikationen belegt inzwischen die
Wirksamkeit dieser Erndhrungsform (6).
Ein Drittel der Patienten weist eine sehr
gute, mindestens 90-prozentige Anfalls-
reduktion auf, bei einem weiteren Drittel
reduziert sich die Anfallshaufigkeit um 50
bis 90 Prozent, und nur bei einem Drittel
zeigt sich hier kein Effekt.
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Wirksamkeit bei Kindern
besonders gut

Bei Kleinkindern bis ins Erwachsenenalter
ist die ketogene Didt am wirksamsten.
Kleinkinder bilden und nutzen generell
3- bis 4-mal mehr Ketone. Auch im Sdug-
lingsalter kann schon mit der KD begon-
nen werden. Als Schoppen wird KetoCal
(vollbilanziert; 3:1 fir Sduglinge/Klein-
kinder) eingesetzt. KetoCal kann auch
sondiert werden; bei enteral erndhrten
Kindern l3sst sich also die KD unproble-
matisch einsetzen. Auch bei Erwachse-
nen kann diese Erndhrungsform noch
helfen und somit sinnvoll sein. Compli-
ance und Durchflhrbarkeit gestalten sich
hier allerdings eher schwierig. Eine modi-
fizierte Atkins-Didt oder eine «Low Glyce-
mic Index»-Didt konnen bei diesen Pa-
tienten die bessere Wahl und einfacher
einzuhalten sein (6, 13).

Zu den wichtigsten Therapiezielen der
ketogenen Didt gehoren die Verringe-
rung der Anfallshaufigkeit sowie der Dau-
er und des Schweregrads der Anfalle, die
Verbesserung der Aufmerksamkeit und
Vitalitat und insbesondere das Absetzen
oder Reduzieren der Medikamente. Dies
erfolgt in der Regel schrittweise wahrend
der KD und muss genau kontrolliert und
beobachtet werden (6).

Ketogene Didt: Voraussetzung,
Vorplanung

Die Einstellung und Schulung einer KD
empfiehlt sich in einer spezialisierten Kli-
nik. Ein interdisziplindres Team aus Ernah-
rungsberaterin (Erb), Facharzt/Facharztin
(FA) und Pflegefachangestelltem (PFA)
konzipiert die Durchfiihrung und Beglei-
tung gemdss Schema in Abbildung 3.

Ketogene Didt: Umsetzung

Eine ketogene Didt oder Therapie wird
genau berechnet, wobei die Energiezu-
fuhr nach den D-A-CH-Referenzwerten
(2000), die Proteinzufuhr nach den DGE-
Empfehlungen (1991) berechnet wird
(Tabelle 2). Eine Energiereduktion auf 80
bis 90 Prozent der Empfehlungen ist bei
Ubergewichtigen Kindern mdoglich. Die
errechneten Zufuhrmengen werden auf
3 bis 4 Mahlzeiten verteilt. Ein Beispiel fir
die Berechnung einer ketogenen Diat fir

Ketogene Diat: Referenzwerte fiir Energie- und Proteinzufuhr

bei Kindern
Energie (kcal/kg KG) Protein g/kg KG
0 bis 4 Monate 93 2,2
4 bis 12 Monate 91 1,6
1 bis unter 4 Jahren 90 1,2
4 bis unter 7 Jahren 80 11
7 bis unter 10 Jahren 72 1,0
10 bis unter 13 Jahren 60 1,0
13 bis unter 15 Jahren 52 1,0
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einen 4-jadhrigen Knaben (15 kg KG) zeigt
Tabelle 3.

Zum Einstieg in die ketogene Didt wurde
lange eine Fastenzeit empfohlen. Heute
wird dies in vielen Kliniken nicht mehr
umgesetzt. Es sind auch keine Vorteile
darin begriindet (9). Der Didatbeginn kann
schrittweise mit einem Verhaltnis von 1:1
(= 1 Teil Fett, 1 Teil Kohlenhydrate/Pro-
teine) erfolgen. Dann wird der Fettanteil
schrittweise auf 2:1, 3:1 bis 4:1 erhoht. Es
kann aber auch mit 4:1 in kleineren Por-
tionen und langsamer Steigerung bis zur
Sollmenge begonnen werden oder gleich
mit 4:1 und vollstdndiger Sollmenge.
Durch eine gute Begleitung kann fir
jedes Kind der beste Weg gefunden
werden.

An den ersten Diattagen empfehlen sich
Mahlzeiten wie Frappés (Tabelle 4), Sup-
pen oder Eintopf. Als Einstiegsprodukt ist
auch KetoCal (fir Sauglinge/Kleinkinder

3:1, flr Kinder 4:1) gut geeignet. Hier ist
das Verhaltnis immer gleich, unabhéangig
davon, welche Menge das Kind verzehren
mochte.

Ketogene Didit:
Schulung erforderlich

Voraussetzung flur die Durchfiihrung

einer ketogenen Didt ist eine Schulung,

die folgende Themen umfasst:

+ Grundlagen der KD, Erndhrungsgrund-
lagen allgemein, Fliissigkeitszufuhr

+ Lebensmittel und Produkte: geeignet/
ungeeignet (Tabelle 5)

« Spezialprodukte, Substituierung

+ Berechnung der KD, Rezepte kreieren

+ Zubereitung praktisch Giben

« Vorbereitung fir zu Hause, Kindergar-
ten, Schule und so weiter

« Stolpersteine: Was tun bei Fehlern?

+ Kontrolle der Ketose in Blut und Urin
(Zielwerte: Ketonkorper im Blut: 4 bis

)
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Ketogene Diat fiir einen

4-jahrigen Knaben; Berechnungs-
beispiel
Energie: 1200 kcal
Proteine: 16,59 1 Teil
Kohlenhydrate*: 13549

30,0gx4-=
Fett: 120 g 4 Teile
Beispiel 3:1 fiir gleiches Kind:
Proteine: 16,5 ¢ 1 Teil
Kohlenhydrate: 22,2¢

38,7gx3=
Fett: 116,1¢ 3 Teile
*Im Vergleich normale Empfehlung: 7 g KH/kg/KG

Rezeptbeispiel fiir
Himbeerfrappé

70 g Vollrahm
25 g Rahmquark
17 g Himbeeren

9 g Rapsal ﬁ

1 g Proteinpulver -

Assugrin + Wasser

6 mmol/l, im Urin, 2-fach positiv: 40 bis
100 mg/dl)

+ Blutzuckermessung (bei Hypoglykdamie
sowie Uberschiessender Ketose wird
Orangensaft gegeben)

- spezielle Situationen, Krankheit.

Ketogene Didt:
langfristige Nebenwirkungen

Um Nebenwirkungen der ketogenen Diat
(Abbildung 3) zu vermeiden, wird eine
professionelle Begleitung mit regelmassi-
gen Kontrollen und Untersuchungen
empfohlen. Die Substituierung von Vit-
aminen und Mineralstoffen, das Anrei-
chern mit I6slichen Nahrungsfasern, die
Auswahl hochwertiger Produkte - vor al-
lem bei der Fett-/Olauswahl - sowie opti-
mal zusammengestellte und berechnete
Rezepte verringern die Risiken. Eine retro-
spektive Untersuchung zeigte, dass es bei
86 Prozent der Kinder unter einer KD zu
einer Wachstumsverzégerung kam (11).
Gemass einer prospektiven Studie mit
237 Kindern zeigten jingere Kinder unter
einer KD ein schlechteres Wachstum,
wahrend dltere Kinder ein «fast normales»
Wachstum erzielten (12). Unter der KD
kann auch ein vermindertes Durstgefiihl
auftreten. Auch hier lassen sich die Eltern
durch gute Schulung sensibilisieren und
kdnnen darauf achten, dass ihr Kind aus-
reichend trinkt.

Ketogene Diét - und nach zwei
Jahren?

Die ketogene Didt hat einen therapeuti-
schen Effekt. Das heisst, die Chance, dass
ein Kind nach der Beendigung der KD an-
fallsfrei bleibt, liegt bei etwa 80 Prozent.
Bei Kindern mit epileptiformem EEG,
strukturellen Anomalien in Neuroima-
ging-Verfahren und/oder tuberdsem
Sklerosekomplex ist das Rezidivrisiko je-
doch hoch (5, 13). Dennoch ist der Effekt
einer zweijahrigen, strikt durchgefiihrten
KD sehr positiv. So wird die kognitive Ent-
wicklung beim Kleinkind ausgesprochen
positiv unterstiitzt, wenn weniger oder
keine Anfélle mehr auftreten.

Fazit

Die ketogene Diat ist eine mdgliche The-
rapie, deren Wirksamkeit in den letzten
zehn Jahren zunehmend mit Studien be-
legt wurde. Sie wird in den Fachgremien
empfohlen und sollte frither und schnel-
ler als mogliche Therapieform angeboten
werden als bis anhin. Der Wirkmechanis-
mus ist auch heute noch nicht geklart; die
Methode (berzeugt jedoch, wenn das
Kind darauf anspricht.
Von besonderer Bedeutung ist die profes-
sionelle Schulung und Begleitung durch
ein interdisziplindr zusammenarbeiten-
des Team. Durch regelmadssige, stationdre
Nachkontrollen lassen sich Langzeit-
nebenwirkungen verhin-

Zum Verzehr geeignete und nicht geeignete Lebensmittel/Produkte

Nicht geeignete

Lebensmittel

e Zuckerarten

e Zuckeralkohol und Produkte
e kohlenhydratreiche Produkte
e Ddrrobst

e Fruchtséfte

e Sauce gebunden

* Mascarpone

* Mayonnaise

e Wurstwaren

e Friichte
* Tomatensaft
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Geeignete Lebensmittel
(immer berechnet)
¢ Rahm, Rahmquark etc.

e vollfetter Kdse
e Butter, Margarine

* hochwertige Ole
e Fleisch (eher fettig)
e Fisch (eher fettig)

¢ Gemiise, Pilze

« Kartoffeln (ca. 12 g pro Mahlzeit)

e Harnli fein (ca. 5 g pro Mahlzeit)

* Salze, Gewiirze, Kréuter

e Wiirzmischungen in kleiner Menge
* Bouillon in kleiner Menge

Produkte

e Siissstoff
e Stevia
¢ Johannisbrotkernmehl

e KetoCal 3:1 oder 4:1 (vollbilanziert,
Einsatz als Schoppennahrung, zum
Sondieren oder als Bestandteil von

Gerichten

e Calogen (Fettemulsion)

dern. Insgesamt erfordert
die ketogene Diat eine in-
tensive und aufwendige
Begleitung der Familie.

Korrespondenzadresse:
Caroline Hofmann

Dipl. Erndhrungsberaterin HF
Schweizerisches Epilepsie-
zentrum Zirich

Bleulerstr. 60, 8008 Ziirich

E-Mail:
caroline.hofmann@swissepi.ch

e Substitution von Vitaminen und

Mineralstoffen evtl. Carnitin (6)

e |gsliche Nahrungsfasern
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Bei der Autorin erhéltlich.




