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Ketogene Erndhrungsformen werden heutzutage gerne eingesetzt zum Abnehmen oder fiir
den Muskelaufbau. Im medizinischen Bereich stellen sie jedoch eine evidenzbasierte,
etablierte Behandlungsoption bei pédiatrischen Epilepsien und ausgewiahlten Stoffwechsel-

erkrankungen dar.

Epidemiologie

Epileptische Anfille sind mit Abstand der
haufigste neurologische Vorstellungsgrund
auf der padiatrischen Notfallstation [1] und
Epilepsie ist mit einer Inzidenz von 0,5-1%
die haufigste chronische neurologische
Erkrankung von Kindern und Jugendlichen
[2]. Eine Epilepsie beeinflusst das alltagliche
Leben der Kinder und deren Familien in vie-
len Aspekten, geht héufig mit Komorbid-
ititen einher und zeigt in gut einem Drittel
der Fille ein ungeniigendes Ansprechen auf
anfallsunterdriickende Medikamente [3-5].
Falls die Kinder nicht fiir einen epilep-
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siechirurgischen  Eingriff  qualifizieren,
miissen alternative Behandlungsmaglichkeit-
en wie die Vagus-Nerv-Stimulation oder auch
diatetische Massnahmen wie die ketogenen
Erndhrungstherapien (KET) in Betracht
gezogen werden [6, 7].

Anfinge der ketogenen Diit

Die ersten Berichte iiber Fasten als erfolgre-
iche Therapie bei Krampfanfillen liegen
mehrere Jahrhunderte zuriick. Erste ketogene
Diiten in der heutigen Form bei der Behand-
lung von Epilepsien wurden vor gut 100
Jahren eingefiihrt. Spéter sind sie mit dem

Aufkommen von neuen anfallsunterdriick-
enden Medikamenten bis Anfang des 21.
Jahrhunderts in Vergessenheit geraten, bevor
sie in den letzten Jahren wieder massiv an
Popularitdt gewonnen haben [8].

Was sind KET?

KET sind fettreiche, kohlenhydratarme

Didten, die den Fastenzustand des Korpers

imitieren. Mittlerweile werden verschiedene

Varianten durchgefiihrt, dazu zéhlen:

1. Klassische ketogene Diit: Kohlenhydrate,
Fette und Proteine werden in einem bes-
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timmten Verhaltnis abgemessen (ketogene
Ratio).

2. Modifizierte Atkins-Diat (MAD):
Kohlenhydrate werden abgewogen, Pro-
teine und Fette sind frei.

3. Niedrig-glykimische Indextherapie («low
glycemic index treatment» [LGIT]): dhn-
lich wie die MAD, jedoch sind nur
Kohlenhydrate mit einem glykdmischen
Index (GI) <50 erlaubt. Der GI von
kohlenhydrathaltigen Esswaren gibt an,
wie schnell diese ins Blut aufgenommen
werden. Je tiefer der Index, desto tiefer die
Auswirkung auf den Zuckerspiegel.

Die Wahl des entsprechenden Diittyps ist ab-
hingig von mehreren Faktoren — neben dem
Alter des Kindes spielen auch die Akzeptanz
und die Moglichkeiten zur Umsetzung im
Alltag der jeweiligen Diit eine Rolle. KET
sind als normale orale Diit, Schoppen- und
Sondennahrung oder auch intravenés durch-
fithrbar. Spezielle Schoppenpulver, Sonden-
nahrungen, Supplemente und Esswaren sind
hierfir erhéltlich.

Wie wirkt die Dizt?

Das Prinzip der KET ist, unabhéngig von der
jeweiligen Form, die Kohlenhydrate zu re-
duzieren. Der daraus resultierende katabole
Zustand des Korpers fithrt zur endogenen
Glukoneogenese sowie zur Ketogenese. Uber
mehrere Schritte werden in der Leber aus
Fettsduren, die aus dem Fettgewebe oder aus
den zugefiihrten Nahrungsmitteln freigesetzt
werden, Ketonkorper gebildet (Abb. 1). Die
Ketonkorper konnen die Blut-Hirn-Schranke
passieren und somit als alternative En-
ergiequelle genutzt werden [9]. Es wird pos-
tuliert, dass die Ketonkorper und die damit
verbundenen biochemischen Vorginge im
Gehirn eine anfallsunterdriickende Wirkung
haben [10].
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Abbildung 1: Bildung von Ketonkdrpern in der
Leber. CoA: Coenzym A; CO,: Kohlenstoffdioxid.

KET und Epilepsie

KET werden bei Sduglingen bis zu Erwach-
senen eingesetzt zur Behandlung von Epilep-
sie [11-13]. Mehrere Studien konnten ein
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Ansprechen (>50% Anfallsreduktion) auf die
KET zeigen [14]. Neben einzelnen Stoffwech-
selstorungen wie Glukose-Transporter-De-
fekt (GLUT1) oder Pyruvatdehydrogenase-
mangel sind bei
Epilepsiesyndromen die ketogenen Diiten
die Therapie der Wahl oder sollten frith in der
Behandlung eingesetzt werden (Tab. 1).

weiteren

Dravet-Syndrom

Epilepsie mit myoklonisch-atonen Anféllen

Glukose-Transporter-Defekt (GLUT 1)

Fieberinduziertes Epilepsiesyndrom (FIRES)

Kinder mit Schoppennahrung oder Sduglinge

Infantile Spasmen

Entwicklungs- und epileptische Enzephalo-

Einfithrung und Durchfithrung der
KET

Ketogene Diiten miissen durch ein spezial-
isiertes Behandlungsteam von Arzt/Arztin
und Ernahrungsfachkraft verordnet und be-
gleitet

Erkrankungen ausgeschlossen werden, bei

werden. Vor Beginn miissen
denen KET kontraindiziert sind. Dazu zdhlen
insbesondere Erkrankungen im Fettstof-
fwechsel [13]. Somit erfolgen bereits vor Ini-
tilerung der Diét ausfithrliche Blut- und
Urinkontrollen, die in regelméssigen Abstan-
den wiederholt werden. Die Schulung der EI-
tern oder Betreuungspersonen durch das Be-
handlungsteam ist essentiell, hier spielen
auch psychosoziale Faktoren eine wichtige
Rolle. Die Zubereitung der Mahlzeiten ist
zeitaufwendig und teuer und hat eine Um-
stellung der Erndhrungsgewohnheiten fiir die
Kinder zur Folge. Vitamine, Mineralstoffe
und Spurenelemente werden supplementiert,
um Mangelzustinde zu vermeiden. Die Ein-
fithrung der KET erfolgt je nach Diéttyp im
stationdren oder ambulanten Setting. Hypo-
glykdmie, iiberschiessende Ketose oder eine
metabolische Azidose sind mégliche Komp-
likationen.

Nebenwirkungen

Nebenwirkungen werden meist in den ersten
Wochen nach Beginn der Diit bei bis zu 50%
der Kinder beobachtet und betreffen vor
allem den Gastrointestinaltrakt - Verstop-
fung, Ubelkeit oder Bauchschmerzen sind am
hiufigsten [13]. Bei Infekten oder Fieber
kann es zu einer verstirkten Azidose oder
tiberschiessenden Ketose kommen. Hyper-
lipiddmie ist eine weitere Komplikation, wird

jedoch oftmals nur am Anfang gesehen und
normalisiert sich im Verlauf [15].

Langzeitnebenwirkungen, die das kardio-
vaskuldre Risiko, den Knochenstoffwechsel
und das Wachstum betreffen, sind teilweise
kontrovers oder noch ungentigend unter-
sucht [13].

KET bei
Krankheiten
Aufgrund der verschiedenen moglichen
Wirkmechanismen  werden die KET
zunehmend auch bei anderen neurologis-
chen/neurodegenerativen Erkrankungen wie
der  Autismus-Spektrum-Stérung,  der
Alzheimer-Erkrankung, Hirntumoren, der
Multiplen ~ Sklerose, der  Parkinson-
Erkrankung oder der Migréne eingesetzt [16,
17].

Aktuell ist die Datenlage hierzu noch spir-
lich, aufgrund des grossen Interesses wird
sich dies in den nichsten Jahren sicherlich
andern.

anderen neurologischen

Zusammenfassung

KET sind fettreiche, kohlenhydratarme
Diiten, die insbesondere zur Behandlung von
therapierefraktaren padiatrischen Epilepsien
und ausgewihlten Stoffwechselerkrankungen
erfolgreich eingesetzt werden. Neben ihrem
Einsatz bei Kindern und Jugendlichen mit
Epilepsie finden die Didten auch Anwendung
bei Sduglingen oder beim refraktdren Status
epilepticus und sind nun ein fester Be-
standteil von internationalen Therapieleitlin-
ien. In den nichsten Jahren werden wir mit
weiteren Herausforderungen konfrontiert
sein, da der Einsatz von KET auch bei an-
deren neurologischen Erkrankungen oder
Tumoren von grossem Interesse ist

(ADbD. 2).

KET bei verschiedenen

Patientengruppen

- Neugeborene/Sauglinge

- Metabolische und mitochondria
Erkrankungen

- Sperzifische genetische Epilepsi

lifikationen der klassischen
\genen Diat

lodifizierte Atkins-Diat (MAD)
iedrig-glykdmische Indextherapie
GIT)

Klassische ketogene Diat bei
therapierefraktaren Epilepsien

auf der Intensivstation
efraktarer Status epilepticus
arenterale ketogene Ernéhrung

KET bei anderen neurologischer
Erkrankungen

- Autismus-Spektrum-Stérung
- Hirntumoren

- Alzheimer-Erkrankung

Abbildung 2: Anwendung der ketogenen
Erndhrungstherapien (KET) friher (orange) und
heute (blau). Mit freundlicher Genehmigung mod-

ifiziert und Ubersetzt aus [16].
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