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Mittellunge

Editorial

Sehr geehrte Kolleginnen und Kollegen!

In diesem 2. Heft des Jahrgangs 2014 unserer Mitteilungen haben wir ein besonderes
Thema aufgegriffen, das oft vernachldssigt wird. Jedes 5. Kind mit einer Epilepsie hat
Anfalle, die als pharmakoresistent zu bezeichnen sind. Selbst bei den Kindern, die medi-
kamentos gut eingestellt sind, beeinflussen viele Medikamente die Aufmerksamkeit, die
Wachheit, das Denken und die Fahigkeit, Neues zu erlernen, ganz wesentlich.

Zahlreiche Eltern, aber auch Patienten sind mit dieser Situation ebenso wenig zufrieden
wie kritisch denkende Arztinnen und Arzte. Diese Dynamik bringt immer wieder alterna-
tive oder komplementére Therapieformen in den Mittelpunkt des Interesses, leider oft
auch des medialen Interesses, wobei attraktive Schlagzeilen immer beliebter sind als
kritische und inhaltsreiche Kommentare. Fir viele dieser suchenden Patienten ist die
ketogene Didt eine Antwort auf viele Fragen. Sie wird oft als ,Wunderdidt” bezeichnet,
hat aber ebenso wie jede andere wirksame Therapie ihre Indikationen, aber auch ihre
Nebenwirkungen. International wurden Guidelines mit gesicherter Wirkung bei be-
stimmten Epilepsieformen entwickelt. So stellt die ketogene Diat heute die Therapie der
Wabhl bei Glukosetransporterdefekten und bei Pyruvatdehydrogenasemangel dar.

Aber auch auBerhalb der Epilepsien findet die Didt Anwendung. Es ist uns daher ein be-
sonderes Anliegen gewesen, Expertinnen und Experten auf diesem Gebiet zur Mitarbeit
der Stellungnahme der 6sterreichischen Gesellschaft fiir Epileptologie zu den ketogenen
Diaten zu gewinnen.

Insbesondere haben Frau Dr. Anastasia Dressler und Frau Oberarztin Dr. Edda Haber-
landt die Federfiihrung fiir die beiden Artikel in diesem Mitteilungsheft ibernommen.
Mogen die Artikel zu den ketogenen Didten in Zukunft eine Referenz fuir praktisch tatige
und in Ausbildung befindliche Neurologinnen und Neurologen sowie Padiaterinnen und
Padiater sein.

Prim. Univ.-Prof. Mag. Dr. Eugen Trinka
1. Vorsitzender der Osterreichischen Gesellschaft fiir Epileptologie
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Grundlagen der ketogenen Diaten

E. Haberlandt?, S. Scholl-Burgit, D. Karall*, A. Hoéller?, B. Meisinger?, M. Feucht?, A. Dressler?;
fiir den Vorstand der OGfE: E. Trinka*, C. Baumgartner®*, J. Dobesberger®*, M. Feichtinger®*, M. Graf®*,
C. Rauscher’** E. Pataraia®**, F. Zimprich®**, G. Luef**, |. Unterberger®**, K. Schlachter®**

IKlinik fur Padiatrie I, Department fur Kinder und Jugendheilkunde, Medizinische Universitat Innsbruck; 2Univ.-Klinik fur
Kinder- und Jugendheilkunde, Medizinische Universitat Wien; 3Univ.-Klinik flir Neurologie, Paracelsus Medizinische Privatuni-
versitat Salzburg; 2. Neurologische Abteilung, Krankenhaus Hietzing mit Neurologischem Zentrum Rosenhiigel; °Neurologi-
sche Abteilung, LKH Bruck; ®Neurologische Abteilung SMZ-Ost — Donauspital; “Univ.-Klinik fiir Kinder- und Jugendheilkunde,
Paracelsus Medizinische Privatuniversitat Salzburg; 8Univ.-Klinik fir Neurologie, AKH Wien; °Univ.-Klinik fiir Neurologie
Innsbruck; *°Abteilung fiir Kinder- und Jugendheilkunde, LKH Bregenz
(* Vorstand; ** Beirat)

Abkiirzungen:

AED: antiepileptic drugs

KD: Ketogene Diit

KKD: Klassische ketogene Diit

LGIT: Low Glycemic Index-Treatment
MAD: modifizierte Atkins-Diit

SE: Status epilepticus

TSC: Tuberdser Sklerose-Complex

B Definition ketogene Didt (KD)

Unter ketogenen Diidten (KD) werden Erndhrungsformen mit
hohem Fettanteil, einer adiquaten Proteinzufuhr und einem
niedrigen Kohlenhydratgehalt verstanden. Sie imitieren den
metabolischen Zustand des Fastens, dabei bezieht der Korper
seinen Energiebedarf nicht aus dem Korper-, sondern aus dem
Nahrungsfett. Ketogene Diédten werden seit ca. 90 Jahren zur
Behandlung pharmakoresistenter Epilepsien im Kindesalter
eingesetzt, des Weiteren sind sie Therapie der Wahl bei spe-
ziellen Stoffwechselstorungen. Neben der klassischen ketoge-
nen Diit finden andere ketogene Didtformen, wie die modifi-
zierte Atkins-Diit, Verwendung. Im Folgenden wird der Be-
griff ,.ketogene Didten® als Sammelbegriff fiir alle ketogenen
Diitformen verwendet (Abb. 1).

B Historischer Riickblick

Bereits seit der Antike ist bekannt, dass Fasten einen positi-
ven Einfluss auf epileptische Anfiélle haben kann. In der Bibel
wird berichtet, dass ein an Krdmpfen leidender Junge ,,durch
Beten und Fasten* geheilt wurde (Markus 9: 14-29, Matthius
17: 14-21). Zu Beginn des 20. Jahrhunderts taucht in der mo-
dernen medizinischen Literatur dieser Gedanke mit Berich-
ten iiber eine deutliche Anfallsreduktion nach ldnger andau-
erndem Fasten auf. Wilder entwickelte 1921 eine Diit, in der
die ketotische Stoffwechsellage durch eine extrem fettreiche
und kohlenhydratarme Diit erzeugt wird und vermutete, dass
die antiepileptische Wirkung des Fastens durch die ketotische
Stoffwechsellage bewirkt wird [1]. Er prigte damit den Be-
griff , ketogene Didit“.

Korrespondenzadresse: OA Dr. med. Edda Haberlandt, Department fiir Kinder-
und Jugendheilkunde, Universitatsklinik fur Padiatrie 1, A-6020 Innsbruck,
AnichstralRe 35; E-Mail: edda.haberlandt@uki.at

Abendbrot

N

Abbildung 1: Zusammenstellung der ketogenen Diat

Ab den 1930er- und 1940er-Jahren riickte die ketogene Diét
mit der Entwicklung zahlreicher Antikonvulsiva in den Hin-
tergrund, erst in den 1990er-Jahren wurde ihr als Therapieal-
ternative fiir pharmakoresistente Epilepsien wieder Aufmerk-
samkeit geschenkt [1-4].

Wesentlich zur Renaissance der KD trug 1997 der Holly-
wood-Produzent Jim Abrahams mit seinem Film ,, First Do
Not Harm* bei, in dem er die Leidensgeschichte seines Soh-
nes Charlie, der eine Epilepsie hatte, verarbeitet. Abrahams
griindete spéter die ,, Charlie-Foundation®, die einerseits be-
troffene Familien iiber die KD informiert, andererseits die
wissenschaftliche Erforschung der KD unterstiitzt.

B Pathophysiologischer Hintergrund: Zerebraler
Energie- und Ketonkérperstoffwechsel

Bei normaler Erndhrung gelangt Glukose iiber erleichter-
te Diffusion mittels des Glukosetransporters GLUT1 in das
Gehirn. Im Fastenzustand liefern Fettsduren die Energie fiir
Muskeln und weitere Gewebe, jedoch nicht fiir das Gehirn.
Das Gehirn, welches obligat auf eine ausreichende Gluko-
sezufuhr angewiesen ist, deckt im Fastenzustand eine Grof3-
teil (ca. 60 %) des Energiebedarfs durch Ketonkorper [5]. Bei
der KD mit reichlicher Fettzufuhr und gleichzeitiger Kohlen-
hydratrestriktion wird der Fastenzustand imitiert und es
kommt ebenfalls zu einer ausgeprigten hepatischen Ketonkor-
perbildung. Der Begriff ,,Ketone* bezieht sich auf drei Verbin-
dungen: Azetoazetat, 3-Hydroxybutyrat und Azeton. Ketone,
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die in der Leber aus Fettsduren und ketogenen Aminoséduren
gebildet werden (Ketogenese), gelangen iiber erleichterte Dif-
fusion mittels MCT1-Transporter in das Gehirn und dienen als
alternativer Brennstoff. Wihrend der neonatalen Phase sind
Ketone Vorstufen fiir die Synthese von Lipiden und Amino-
sduren. Kleinkinder bilden und nutzen Ketone im Gehirn 3—4-
mal effektiver als dltere Menschen [6] (Abb. 2)

B Wirkmechanismen der KD

Die antikonvulsiven Wirkmechanismen sind, wie auch bei vie-
len Medikamenten, komplex und bisher nicht vollstindig ge-
kldrt. Vermutlich gibt es keinen einzelnen Wirkmechanismus,
sondern eine komplexe Interaktion mehrerer Effekte der KD,
welche die synaptischen Funktionen stabilisieren und damit
die zerebrale Krampfbereitschaft senken. Ketone und auch
deren Effekte wirken antikonvulsiv. Es wird davon ausgegan-
gen, dass die chronische Ketose die Energieproduktion im Ge-
hirn verstirkt, vermehrt den inhibitorischen Neurotransmitter
GABA freisetzt, sowie die Entstehung freier Sauerstoffradika-
le vermindert. Somit konnen ketogene Diiten auch neuropro-
tektiv wirken [7]. Die Arbeiten von McDaniel legen zusitz-
lich nahe, dass die KD einen antikonvulsiven Effekt tiber die
~Mammalian-target-of-rapamycin‘“- (mTOR-) Kaskade be-
wirkt: Ratten wurden nach kainatinduziertem Status epilepti-
cus (SE) mit KD ernéhrt und boten eine niedrigere Anfalls-
frequenz als diejenigen Ratten ohne Ernidhrung mit KD. Die
Expression von Markern der Aktivierung der mTOR-Kaska-
de (pS6 und pAkt) waren in der Leber und im Gehirn (Hippo-
campus) der mit KD gefiitterten Ratten reduziert [8, 9].

Danial et al. gehen zusammenfassend von 4 unterschiedlichen
Mechanismen aus, die zum antikonvulsiven und positiven Ef-
fekt der KD beitragen: 1. Kohlenhydratreduktion, 2. Aktivie-
rung der Adenosin-Triphosphat- (ATP-) sensitiven Kalium-Ka-
nile iiber den Mitochondrien-Stoffwechsel, 3. Hemmung des
mTOR-Pathways und 4. Hemmung der glutamatergen erre-
genden synaptischen Transmission durch die ketogene Diit
[10].

B Indikation zur KD (mod. nach [11])

Therapie der Wahl:
— Glukosetransporter- (GLUT1-) Defekt [2, 12]

— Pyruvatdehydrogenasemangel (PDH-Mangel) [13]

Gesicherte Wirksamkeit:
— pharmakoresistente Epilepsien im Kindesalter [14]
— Hinweise auf eine gute Wirksamkeit wurden fiir folgende
Epilepsieformen berichtet:
O tuberdse Sklerose [10, 15-18]
o Dravet-Syndrom [1, 19-25]
© myoklonisch atonische Epilepsie (MAE, Doose-Syn-
drom) [20, 22, 26-28]
© infantile Spasmen [3, 29-33]

Erweiterte Indikation:
Der erfolgreiche Einsatz wurde fiir folgende weitere Diagno-
sen berichtet:
— Neurologische Erkrankungen:
o strukturell bedingte Epilepsien im Kindesalter [11, 35]
o epileptische Enzephalopathien, insbesondere CSWS
(,,syndrome of continuous spike-waves in sleep®) [35],

OGf=
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Abbildung 2: Zerebraler Energiestoffwechsel. Aus [6]. Nachdruck mit Geneh-
migung der SPS Verlagsgesellschaft und des Autors.

Landau-Kleffner-Syndrom [36, 37], Lennox-Gastaut-
Syndrom [38]
Sturge-Weber-Syndrom [39]
Angelman-Syndrom [40]
neuronale Zeroidlipofuszinose [18]
fieberinduzierte SE bei Schulkindern (FIRES) [18]
einige Defekte der Atmungskette und Mitochondrio-
pathien (bevorzugt Komplex-1-Defekt) [41]
therapieresistente Epilepsien der Erwachsenen [42]
SE [43]
Amyotrophe Lateralsklerose (AML) [44]
Schiadel-Hirn-Traumata [45]
M. Alzheimer, M. Parkinson [46, 47]
Autismus (Asperger-Syndrom) [48, 49]
Rett-Syndrom [50]
Schmerzen, Migréne [51, 52]
o Depression [53]
— Andere Erkrankungen [54, 55]:
o Diabetes und diabetische Nephropathie [56]
o Adipositas, polyzystisches Ovarsyndrom [57]
o Malignome: gynikologische Tumoren [58], Hirnstamm-
tumoren [59], hypothalamische Hamartome [60]

B Aktuelle Studienlage (Abb. 3)

Bei der angeborenen Stoffwechselstorung GLUT1-Defekt
kann aufgrund eines Transporter-Mangels (GLUT1) nicht
ausreichend Glukose iiber die Bluthirnschranke transportiert
werden. Die Patienten haben einen Entwicklungsriickstand,
zerebrale Krampfanfille und eine komplexe Bewegungssto-
rung. Diagnostiziert wird diese Stoffwechselstdrung durch
Nachweis eines erniedrigten Liquor/Plasma-Quotienten fiir
Glukose (Hypoglykorrachie) mit molekulargenetischer Ana-
lyse [2, 12]. Zuletzt wurde vermehrt die modifizierte Atkins-
Didt (MAD) als alternative Didtform aus dem Formenkreis der
KD mit gleichem Erfolg wie eine klassische ketogene Diit
(KKD) bei diesen Patienten angewendet [61]. Der Pyruvat-
dehydrogenasemangel fiihrt zu einer gestorten Glykolyse mit
sehr unterschiedlichen Verldufen. Es sind schwere, neonatale
Verlaufsformen mit Laktatazidose bis zu leichten Verlaufsfor-
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Abbildung 3: Sanierung der epileptogenen Aktivitat im EEG eines Kindes mit therapieresistenter generalisierter Epilepsie durch ketogene Diat.

men mit milder Laktatimie und Ataxie bei Kohlenhydratbe-
lastung beschrieben [13]. Ketonkorper konnen diese defekten
Stoffwechselschritte ,,umgehen® und als alternative Energie-
triager das Gehirn mit Energie versorgen [2, 62]. Insbesonde-
re bei einem GLUT 1-Defekt bewirkt die KD in der Regel eine
hervorragende Anfallskontrolle [6, 12, 63].

Bei Kindern mit therapieresistenten Epilepsien bestétigen Ver-
laufsstudien eine gute Vertrédglichkeit, effektive Anfallskon-
trolle und geringe Nebenwirkungsrate der KD [39, 64-66].
Jiingere Patienten sprechen prinzipiell besser, partielle Epilep-
sien weniger gut auf die KD an [66]. Alle therapieresistenten
Epilepsien (fokal oder primir generalisiert) stellen eine Indi-
kation fiir die Durchfiihrung einer KD dar, auch juvenile Ab-
sencen-Epilepsien und das Janz-Syndrom konnen erfolgreich
mit einer KD behandelt werden [30]. In zahlreichen Origi-
nal-Publikationen, Meta-Analysen und einer Cochrane-Uber-
sichtsarbeit wurde die Effektivitiit der KD bei therapieresis-
tenten Epilepsien nachgewiesen [67, 68]. So erreicht die keto-
gene Diit bei pharmakoresistenten Epilepsien im Kindesalter
in einem Review in 20-60 % der Patienten eine Anfallsreduk-
tion von > 50 % [67]. Mittlerweile wurden diese Ergebnisse
durch eine prospektive randomisierte kontrollierte Studie [69,
70] an 145 Kindern nachgewiesen: 38 % der Kinder erreichten
eine Anfallsreduktion von > 50 % gegeniiber 6 % in der Kon-
trollgruppe; in 7 % der Kinder betrug die Anfallsreduktion
> 90 %, dagegen in 0 % der Kontrollgruppe. Die Effektivitit
der KD in Bezug auf Anfallsreduktion liegt damit im Bereich
einer alternativen medikamentosen Therapieoption: 10-15 %
der Kinder, die wegen einer therapieresistenten Epilepsie mit
der ketogenen Diit beginnen, sind nach einem Jahr anfallsfrei,
30 % haben eine Anfallsreduktion um mehr als 90 % [38, 71].
Bei Patienten, die durch die ketogene Diit anfallsfrei werden,
kann dies bei 50 % der Patienten innerhalb der ersten Wochen,
im Median nach 5 Tagen [73], bei 33 % innerhalb von 6 Mo-
naten und bei 15 % sogar erst nach den ersten 6 Monaten er-
reicht werden [73]. Neben der antikonvulsiven Wirkung soll
die KD auch die Kognition und Wachheit der Patienten [31]
bzw. das Schlafverhalten positiv beeinflussen [74].

Wihrend ein Zusammenhang der Anfallskontrolle zum Alter,

Anfallstyp oder Atiologie in einer Meta-Analyse zur KD 2006
(19 Studien, 1084 Patienten) noch nicht nachgewiesen werden

4

konnte [69], legen inzwischen neuere Studien deutlicher eine
syndromspezifische Effektivitit nahe. Eine besonders gute Ef-
fektivitdt der KD konnte fiir folgende Epilepsiesyndrome
nachgewiesen werden: tuberdse Sklerose [15, 17, 18, 66, 75],
Dravet-Syndrom [19, 22-25, 75], myoklonisch atonische Epi-
lepsie (MAE, Doose-Syndrom) [20, 26-28] und infantile
Spasmen [29, 31-33]. In einem Review iiber die Effektivitit
der KD bei verschiedenen Syndromen empfehlen Nangia et
al. daher die friihzeitige Anwendung der KD fiir diese Epilep-
siesyndrome [18].

Bei nachgewiesenem mTOR-Inhibitor-Mechanismus der KD
ist die Effektivitidt der KD bei Patienten mit Tuberoser Skle-
rose (TSC) nachvollziehbar. Bereits 2005 berichteten Kossoff
et al. von einer mehr als 50%igen Anfallsreduktion nach
6 Monaten bei 11/12 TSC-Patienten; 67 % (8/12) davon hat-
ten sogar eine > 90 % Anfallsreduktion; 5/12 Patienten wa-
ren ldnger als 5 Monate anfallsfrei. Ein junges Alter der Pa-
tienten bei Beginn der KD war mit einem besseren Outcome
verkniipft [16]. Coppola et al. konnten in einer Patienten-
analyse mit geringer Patientenanzahl (n = 3, 3,5 a) mit TSC
zusitzlich zu einer Anfallsfreiheit in 2/3 der Patienten, eine
Reduktion der Sturzanfille in 1/3 Patienten nachweisen [75].
Larson et al. [17] wiesen in einer retrospektiven Datenanaly-
se liber 5 Jahre an 15 TSC-Patienten (durchschnittlich 8,5 Jah-
re alt) und Behandlung mit einer Low Glycemic Index Treat-
ment- (LGIT-) Didt nach 6 Monaten bei 47 % (7/15) eine mehr
als 50%ige Anfallsreduktion nach. Curatolo et al. empfehlen
daher, bei TSC-Patienten und BNS-Anfillen als Therapie der
1. Wahl Vigabatrin, der 2. Wahl Kortikoide (Hypsarrhythmie)
oder Topiramat (bei fehlenden generalisierten EEG-Veridnde-
rungen) und als 3. Wahl die KD als Alternative zur Epilepsie-
chirurgie anzuwenden [15].

Die Behandlung des Dravet-Syndroms mit einer KD zu er-
ginzen, ist sehr sinnvoll und vielversprechend. Caraballo et
al. konnten 2005 und 2011 retrospektiv Responderraten von
7577 % erheben [19, 22]. 2010 beschrieben Dressler et al.
[23] bei Patienten mit Dravet-Syndrom unter KD eine Anfalls-
reduktion von 62,5 %. Eine Anfallsreduktion um > 75 % bei
50 % der Patienten mit Dravet-Syndrom nach 6 Monaten KD
konnten Nabbout et al. nachweisen, die Wirkung lief3 aller-
dings nach einem Jahr nach [25]. Auch kognitive Verbesserun-
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gen unter KD konnten bei den Patienten mit Dravet-Syndrom
nachgewiesen werden [18, 19].

Die myoklonisch atonische Epilepsie (MAE, Doose-Syn-
drom) spricht ausgesprochen gut auf die KD an. Caraballo
et al. wiesen mit einer retrospektiven Datenanalyse von 30
Patienten eine Responderrate (> 50 % Anfallsreduktion) von
55 % der Fille nach einem Beobachtungszeitraum von 18
Monaten nach und auch in seinem Review-Artikel von 2012
konnen diese Responderraten durch weitere Studien bestitigt
werden [77]. Kilaru et al. erheben in einer Vergleichsstudie
von AED zu KD die stérkste Effektivitit der KD fiir Kinder
mit MAE [27]. Eine retrospektive Untersuchung von Wiemer-
Kruel et al. an 24 Patienten mit MAE mit MAD zeigte sehr
gutes Ansprechen mit einer Responderrate von 4/6 (66,6 %),
dabei lag die Anfallsreduktion bei 3/24 Patienten nach 6 Mo-
naten > 90 % und 1/24 Patienten blieben sogar komplett an-
fallsfrei [76].

Eine franzosische Arbeitsgruppe setzte die KD zur Behand-
lung von infantilen Spasmen als ,,3. AED* nach Vigabatrin
(VGB) und Steroiden ein. Dabei wurden 35 % der Patienten
innerhalb der ersten 4 Wochen anfallsfrei [33]. In einer Stu-
die von Hong et al. boten 104 Siduglinge mit infantilen Spas-
men unter KD nach 6 Monaten eine Responderrate (> 50 %
Anfallsreduktion) in 64 %, nach 12-24 Monaten in 77 %. Ins-
gesamt wurden 37 % der Kinder mit der KD anfallsfrei. Bei
Auftreten der Spasmen wurden 18 der Kinder als erste Thera-
pieform mit KD behandelt; 10/18 Kinder (56 %) wurden in-
nerhalb von 2 Wochen anfallsfrei. Das EEG war innerhalb von
2 Monaten normalisiert. Die KD wurde iiber 6 Monate beibe-
halten, konnte dann ohne Rezidiv abgesetzt werden [29].

Die Erfahrungen mit der KD bei Erwachsenen sind geringer,
aber auch in dieser Altersgruppe ist die Effektivitit der KD zur
Behandlung von therapieresistenten Epilepsien belegt. Payne
et al. [78] fassen die bisherigen Erfahrungen mit der KD bei Er-
wachsenen in einem Ubersichtartikel 2011 zusammen. Zu die-
sem Zeitpunkt waren insgesamt 122 Patienten und 82 Jugend-
liche in Open-label-Studien mit KD und weitere 56 Erwachse-
ne und 10 Jugendliche mit MAD behandelt worden. Es zeig-
te sich bei insgesamt 43 % der Patienten eine mehr als 50%ige
Anfallsreduktion, 12 % der Patienten waren unter der KD an-
fallsfrei. Damit wird die KD auch fiir Erwachsene mit thera-
pieresistenten Epilepsien als effektiv eingestuft. Es wird prin-
zipiell von einem giinstigeren Ansprechen im jiingeren Alter
und bei frither Anwendung berichtet [42]. Im Gegensatz zum
Kindesalter schienen spezielle Epilepsiesyndrome oder An-
fallstypen das Outcome nicht signifikant zu beeinflussen. Es
schienen aber Patienten mit einer symptomatisch generalisier-
ten Epilepsie oder mehrfachen Anfallstypen besser auf die KD
anzusprechen. Die berichteten Nebenwirkungen waren mit de-
nen der Kinder vergleichbar. Probleme bei der Durchfiihrung
der KD bei Erwachsenen sind aufgrund der langjdhrigen Le-
bensgewohnheiten hédufiger, am hiufigsten beenden Erwach-
sene die KD jedoch bei fehlender Anfallsreduktion [78—80].

B Multiprofessionelles Team

Die KD muss érztlich verordnet und in einem therapeutischen
Gesamtkonzept eingebunden sein. Vor Einleitung sollten kla-

re Erfolgskriterien formuliert und im Verlauf iiberpriift wer-
den, der Therapieerfolg kann frithestens nach ca. 3 Monaten
beurteilt werden. Es empfiehlt sich daher, die konsequente
Durchfiihrung der KD {iiber mindestens 3 Monate mit Patient
und Familie (gegebenenfalls auch schriftlich!) zu vereinbaren.
Wesentlich fiir das Gelingen einer KD ist die Patienten-Com-
pliance. Ohne das aktive Mitwirken und den ausdriicklichen
Wunsch der Patienten und der Eltern ist eine KD zum Schei-
tern verurteilt. Die Einleitung, Durch- und Fortfiihrung der
KD gelingt nur in multidisziplindrer Zusammenarbeit von Pa-
tient, Eltern, Arzt und Erndhrungsfachkraft.

B Ambulanzen in Osterreich mit den jeweiligen
Ansprechpersonen

Landeskrankenhaus Bregenz
Abteilung fiir Kinder- und Jugendheilkunde
OA Dr. K. Schlachter

Landeskrankenhaus Feldkirch
Abteilung fiir Kinder- und Jugendheilkunde
OA Dr. H. Schober

Medizinische Universitit Graz
Abteilung fiir allgemeine Padiatrie
OA Dr. M. Brunner-Krainz, OA Dr. U. Gruber-Sedlmayr

Medizinische Universitit Innsbruck

Pidiatrie I

OA Dr. E. Haberlandt, OA PD Dr. S. Scholl-Buergi,
Ao. Univ.-Prof. Dr. D. Karall

Klinikum Klagenfurt

Abteilung fiir Neurologie und Psychiatrie des Kindes- und
Jugendalters

OA Dr. E. Achatz

Frauen- und Kinderklinik Linz
Abteilung fiir Kinder- und Jugendheilkunde
OA Dr. A. Biebl, OA Dr. U. Rossegg, OA Dr. R. Schwarz

Landeskrankenhaus Salzburg
Universitétsklinikum fiir Kinder- und Jugendheilkunde
OA Dr. C. Rauscher

Medizinische Universitit Wien
Universitétsklinik fiir Kinder- und Jugendheilkunde
Dr. A. Dressler, Univ.-Prof. Dr. M. Feucht

Sozialmedizinisches Zentrum Wien-Siid — Kaiser-Franz-
Josef-Spital mit Gottfried von Preyer‘schem Kinderspital
Interne Abteilung fiir Kinder- und Jugendheilkunde
Prim. Univ.-Doz. Dr. G. Bernert, OA Dr. J. Geldner

Krankenhaus St. Vinzenz Zams
Abteilung fiir Kinder- und Jugendheilkunde
OA PD Dr. M. Rauchenzauner

B Zusammenfassung

Die Effektivitit der KD in der Behandlung von Epilepsien ist
eindeutig belegt. Die KD ist damit keine alternative Thera-
pie, sondern eine Therapiealternative und fiir die Behandlung
pharmakoresistenter Epilepsien im Kindesalter etabliert. Die
Anfallskontrolle entspricht bei KD derjenigen etablierter An-
tikonvulsiva. Die KD ist somit weder Therapie der ersten Wahl
noch letzte Option bei Versagen aller anderen Therapiestra-
tegien. Insbesondere sprechen folgende Epilepsieformen gut
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auf eine KD an: tubertse Sklerose, Dravet-Syndrom, myo-
klonisch atonische Epilepsie, infantile Spasmen und Landau-
Kleffner-Syndrom und alle Epilepsien struktureller sowie un-
klarer Atiologie. Hier sollte die Durchfiihrung einer KD friih-
zeitig in Betracht gezogen werden. Voraussetzung fiir die
Durchfiihrung einer ketogenen Diit ist ein multiprofessionel-
les Team aus Arzt und Erndhrungsfachkraft sowie die Mitar-
beit von Patienten und Familie — bei Erfolg ermoglicht sie der
Familie die aktive therapeutische Mitwirkung und damit ge-
meinsame Verbesserung der Lebensqualitit.
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Ketogene Diaten vom Saugling bis zum Erwachsenen:
Formen, Umsetzung und Nebenwirkungen
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Abkiirzungen:

FS: Fettsduren

KD: Ketogene Diit
KH:  Kohlenhydrate
KKD:
LGIT:
MAD:
MCT:

Klassische ketogene Diét

Low Glycemic Index-Treatment
modifizierte Atkins-Dit
medium chain triglycerides

B Formen der ketogenen Diat (Tab. 1)

Die ,klassische” ketogene Diat

Die ,klassische ketogene Diit (KKD) ist eine streng bilan-
zierte Didt, welche aus einem fixen Gewichtsverhiltnis (Ra-
tio) von Fettanteilen zu Eiweil3- und Kohlenhydratanteilen be-
steht (Standard 4:1, 4 g Fett zu 1g Protein und Kohlenhydra-
ten). Bei Kindern < 2 Jahren wird diese Ratio mit 3:1 vor-
gegeben, da sonst der altersentsprechende Proteinbedarf nicht
gewihrleistet ist [1]. Als Fette werden hauptséchlich Triglyze-
ride mit langkettigen Fettsduren verwendet. Der Proteinanteil
wird anhand der DGE-Empfehlungen fiir die jeweilige Alters-
stufe berechnet [4]. Die Menge an Fett, Protein und Kohlenhy-
draten wird exakt anteilig nach dem Verhéltnis berechnet, hier
sind Kalkulationsprogramme hilfreich. Dieses fixe Verhiltnis
muss bei jeder Mahlzeit eingehalten werden.

Anfanglich war eine Phase des Fastens und der Fliissigkeits-
restriktion vorgesehen [5]. Dies gilt heute als iiberholt [1, 6]
und wird in den meisten Zentren, insbesondere bei Kleinkin-
dern und Siduglingen, nicht mehr durchgefiihrt. Um eine re-
levante Hypoglykdmie zu Beginn der KKD kontrollieren zu
konnen, wird diese prinzipiell im Rahmen eines stationdren
Aufenthaltes unter #rztlicher Uberwachung begonnen. Die
erforderliche Kalorien- und Niahrstoffzufuhr soll gemif3 der
DACH-Empfehlungen fiir das Alter ermittelt werden, um
einen Perzentilensprung in der Gewichtskurve zu vermeiden
[6]. Da die KKD keine ausreichende Zufuhr an Vitaminen,
Kalzium und Spurenelementen enthilt, bedarf es einer zu-

Korrespondenzadresse: Dr. Anastasia Dressler, Klinische Abteilung fiir
Neonatologie, Padiatrische Intensivstation und Neuropadiatrie, Ambulanz
flr erweiterte Entwicklungsdiagnostik, Universitatsklinik fur Kinder- und
Jugendheilkunde, Medizinische Universitat Wien, A-1090 Wien, Wahringer
Gurtel 18-20; E-Mail: anastasia.dressler@meduniwien.ac.at

Tabelle 1: Ketogene Didtformen im Vergleich. Mod. nach [1-3].

Diatform Fett % Protein %  Kohlen- Ratio
hydrate %

KKD 90 6 4 4:1
MAD 64 30 6 1,5:1-2:1
MCT 73 (inkl. 30—

60 % MCT-0l) 10 17 1,2:1-1,6:1
LGIT 60 30 10 1:1
Familienkost 35 15 50 0,3:1

KKD: Klassische ketogene Diat; MAD: modifizierte Atkins-Didt; MCT: Diat
mit mittelkettigen Fettsauren; LGIT: Low Glycemic Index-Treatment

satzlichen Substitution. In vollbilanzierten Formulaprédparaten
sind diese dagegen schon enthalten.

Die Effektivitit der KKD ist in mehreren Studien unter-
sucht worden [7]. Neal et al. konnten in einer randomisiert
kontrollierten Studie an 145 Kindern eine Anfallsreduktion
von > 50 % bei 38 % der 145 Kinder nachweisen, nur 6 %
in der Kontrollgruppe zeigten eine Verbesserung der Anfalls-
frequenz [7]. Die Effektivitit der KKD wird laut aktueller
Datenlage erhoht, wenn der Beginn der Didt mit einer hoheren
Ratio durchgefiihrt wird [1, 2, 8].

Um die Erndhrungsumstellung der KKD dauerhaft erfolgreich
durchfiihren zu konnen, erfordert es ein hohes Maf3 an Com-
pliance und auch zeitlichen Aufwands der gesamten Fami-
lie. Es ist empfehlenswert, die Essensvorlieben des Kindes im
Diitplan zu beriicksichtigen. Aufgrund des hohen Fettanteils
lasst die KKD geschmacklich nur wenig Spielraum zu, sodass
aus diesem Grund weitere und liberalere ketogene Didtformen
entstanden sind.

Die modifizierte Atkins-Diat

Die modifizierte Atkins-Didt (MAD) ist eine stark kohlenhy-
dratreduzierte Didt und urspriinglich aus der Atkins-Diit fiir
Erwachsene zur Gewichtsreduktion entstanden. Der Fettanteil
wird bei der MAD angehoben (65 %), wihrend die Kohlen-
hydratmenge eingeschrinkt ist. Es wird nur der Anteil an Koh-
lenhydraten exakt berechnet, die Kalorien- und Fliissigkeits-
zufuhr nicht eingeschrédnkt. Dadurch ist die MAD flexibler
und Extramahlzeiten mit Protein- und Fettzusammensetzung
im Verlauf des Tages sind fiir das Kind erlaubt. Dariiber hin-
aus kann die Einleitung der MAD ambulant erfolgen, sodass
sich die Durchfiihrung einer MAD insbesondere fiir Kinder
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als vorteilhaft erweist. Initial werden die Kohlenhydrate (KH)
bei Kindern auf 10 g (—12 g) pro Tag und bei Erwachsenen auf
15 g pro Tag eingeschridnkt, welche dann im Verlauf schritt-
weise angehoben werden (Kinder: 10-15-20 g KH, Erwach-
senen: max. 30 g KH). Als Evaluierungsphase wird eine Be-
handlung von 3 Monaten vereinbart. Bisherige Studien bele-
gen eine bessere Ansprechrate der MAD bei stark reduzierter
Kohlenhydratmenge zu Beginn, sowie eine hohere Ansprech-
rate fiir die KKD verglichen mit der MAD in der Behandlung
von therapieresistenten Epilepsien [2, 9, 10].

Die MCT-Diat

Bei der MCT-Diit (medium chain triglycerides) werden statt
Trigylzeride mit langkettigen Fettsduren (FS) hauptsichlich
Triglyzeride mit mittelkettigen FS in Form von Olen einge-
setzt, da die MCT-Fette hohere Ketosewerte erzielen [2, 11,
12]. Dadurch sind niedrigere Fettanteile und hohere Kohlen-
hydratmengen bei Erzielung einer gleich starker Ketose mog-
lich. Es werden bei der MCT-Diit ca. 60 % der Energie aus
MCT-OI bereitgestellt. Auch kann die Ketose bei mit KKD
oder mit MAD behandelten Patienten durch die zusitzliche
Gabe von MCT-Olen erhoht werden. Ein weiterer Vorteil der
MCT-Diit besteht darin, dass diese auch bei einem Karnitin-
mangel angewendet werden kann, da Karnitin als Ko-Fak-
tor zur Metabolisierung von MCT-Fetten nicht benotigt wird.
Eine kontrolliert randomisierte Studie aus England hat den Ef-
fekt der MCT-Diit belegt [10]. Da je nach Hohe des MCT-An-
teils starke gastrointestinale Beschwerden auftreten konnen,
weist diese Form der KD Probleme in der klinischen Umset-
zung auf.

Die Low Glycemic Index-Diat

Zu dieser Form der kohlenhydratreduzierten Low Glycemic
Index-Diét (LGI-Treatment, LGIT) gibt es bislang wenige Da-
ten [2, 13, 14]. Sie baut auf dem glykédmischen Index der ein-
zelnen Nahrungsmittel (insbesondere der KH) auf. Es werden
hauptsdchlich Nahrungsmittel verwendet, bei denen der Glu-
koseanstieg nach Aufnahme niedrig und graduell stattfindet
(wie z. B. durch Gemiise, Friichte und Niisse). Der rasche,
hohe Blutzuckeranstieg sowie pulsatile Blutzuckerspitzen sol-
len vermieden werden, daher sind z. B. Getreide und Kartof-
feln ungeeignet. Fiir die LGI-Didt werden 40-60 g KH pro
Tag aus Lebensmitteln mit einem glykdmischen Index < 50
ausgewdhlt. Die Nahrungszufuhr wird auf ca. 60 % Fett und
20-30 % Protein aufgeteilt, wodurch eine milde Ketose erzielt
wird. Die Menge der Kohlenhydrate sollte iiber den Tag ver-
teilt konsumiert werden.

B Vom Saugling bis zum Erwachsenen

KD als Formula

Gerade im Sauglingsalter kann zur Behandlung einer Epilep-
sie die ketogene Didttherapie unkompliziert durchgefiihrt wer-
den [15, 16], da vollbilanzierte Formulanahrungen zur Verfii-
gung stehen. Diese enthalten zusétzlich eine adaptierte Men-
ge an Kalzium, Vitaminen und Spurenelementen. In einer Stu-
die von Kossoff und Mitarbeitern (2004) wurde gezeigt, dass
bei Anwendung von Formulanahrung keine Drop-outs durch
Nahrungsverweigerung beobachtet wurden [16]. Im Vergleich
dazu konnte eine 30-%-Ausfallsrate bei Kleinkindern und il-
teren Kindern mit dem iiblichen Didt-Regime nachgewiesen
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werden. Zusitzlich zeigte sich eine hohere Effektivitit bei An-
wendung von Formulanahrung mit einer Anfallsreduktion von
>90 % in 59 % der Kinder mit der verabreichten Formulanah-
rung, im Vergleich dazu nur bei 27 % der Kinder mit einem
ketogenen Erndhrungsregime. Auch die Nebenwirkungen be-
ziiglich des Lipidprofils zeigten sich bei Formulanahrung ge-
ringer ausgeprigt [17]. Prinzipiell wird bei Anwendung einer
KD im ersten Lebensjahr auch von einer kiirzeren Behand-
lungsdauer ausgegangen, nach 10 Monaten Behandlung folgt
eine Ausschleichphase tiber 3 Monate [15].

Die ketogene Didt vom Jugendlichen zum Erwachsenen
und in der Transition

Angesichts der hohen Ansprechraten im Kindesalter [7, 11]
besteht prinzipiell auch grofles Interesse in der Behandlung
von Erwachsenen mit einer der genannten therapeutischen
Diidtregimes. Derzeit gibt es kaum wissenschaftliche Erhe-
bungen. Payne et al. konnten in einer Reviewarbeit aus dem
Jahr 2011 die Effektivitit der klassischen KD bei Anwendung
beim Erwachsenen eine relative Wirksamkeit bestitigen [18—
21]. Sie konnten eine Ansprechrate in der Behandlung von
Jugendlichen > 16 Jahren und Erwachsenen von 49 % mit An-
fallsreduktion um 50 % nachweisen, die allerdings mit zuneh-
mendem Alter abnahm. Insgesamt wurden 13 % der behandel-
ten Personen anfallsfrei [19].

Ein Ansprechen auf die KKD konnte innerhalb des ersten Mo-
nats beobachtet werden, hielt aber nach Beenden der Diét
nicht wie im Kindesalter an [18]. Dabei war die Compliance
des strikten Therapieregimes bei Erwachsenen wesentlich
schwieriger als bei Kindern. Die Abbruchrate variierte von
0-25 %, der haufigste Grund dazu war eine fehlende Effek-
tivitit [18, 21].

Die MAD zeigte bei Erwachsenen eine Ansprechrate von
18 % mit einer Anfallsreduktion um 50 % [22-24]. Die An-
sprechrate stieg dabei deutlich an, wenn jiingere Erwachsene
und Jugendliche eingeschlossen wurden. Das Ansprechen der
MAD konnte ebenso rasch (innerhalb von 2 Wochen) beob-
achtet werden [19] wie bei der KKD.

Bei Anwendung der LGIT mit niedrigem glykdmischen Index
konnte eine Ansprechen in 53,3 % gezeigt werden, wobei die
untersuchte Altersgruppe zwischen 12 und 22 Jahren lag und
damit eine vermutlich altersbedingte Beeinflussung des Out-
comes einschriankend erwéihnt werden muss [25].

Rezent wurde das Gelingen der Transition ins Erwachsenenal-
ter anhand einer Gruppe von 10 Patienten untersucht. In die-
ser Gruppe wendeten 7 der 10 Patienten KKD weiterhin an,
3 davon mit MAD. Insgesamt zeigte sich eine bessere Compli-
ance, wenn die Patienten an ein auf Epilepsien spezialisiertes
Zentrum mit Erfahrung mit ketogener Didt angebunden wa-
ren [26].

B Durchfiihrung und Management

Die Durchfiihrung einer KD und der Ausschluss von Kontra-
indikationen liegen in der Verantwortung des betreuenden Arz-
tes [1, 27]. Vor Beginn der KD miissen durch laborchemische
Untersuchungen Kontraindikation fiir die KD ausgeschlos-
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Tabelle 2: Absolute und relative Kontraindikationen fiir ketogene
Diaten

Absolute Kontraindikationen

— Glukoneogenesedefekte inkl. Pyruvatcarboxylasemangel (Blutzucker-
tagesprofil, Hypoglykdmien)

— Fettsaureoxidationsdefekte inkl. Karnitinmangelstoffwechselstérungen
(primédrer Karnitinmangel, Karnitinpalmytoyltransferase-I- oder -Il-Man-
gel, Karnitintranslokasemangel [Bestimmung Azylkarnitine im Trocken-
blut])

— Ketogenese-/Ketolysedefekte (Bestimmung organischer Sduren im Harn)

— Hyperinsulinismus (Blutzuckertagesprofil, Hypoglykdmien)

— einige Mitochondriopathien

— akute Porphyrie

—schwere Lebererkrankung

—mangelnde Compliance

Relative Kontraindikationen

— Gedeihstorung

— Kandidat fir epilepsiechirurgischen Eingriff

— unklare Bewusstseinstrilbung

—reduzierter Allgemeinzustand

— Nierensteine, renale tubulare Azidose

— Herzrhythmusstorungen, insbesondere Long-QT-Syndrom
—schwere pulmonale Insuffizienzen

— Leber-/Nieren-/Pankreaserkrankungen

— Stérungen des Lipidstoffwechsels (familidre Hypercholesterinamie)

sen werden (Tab. 2, 3). Insbesondere angeborene Stoffwech-
selstorungen der PB-Oxidation der Fettsduren, des karnitin-
abhingigen Fettsduretransportes und der Ketolyse miissen zu-
vor ausgeschlossen werden. Weitere Kontraindikationen sind
Storungen der Glukoneogenese wie der Pyruvatcarboxylase-
Mangel und Porphyrien. Relative Kontraindikationen sind ei-
nige Formen der Mitochondriopathien, Hyperlipiddmien, re-
zidivierende Pankreatiden, ein Long-QT-Syndrom bzw. ver-
langertes QT-Intervall, Kardiomyopathien und eine Nephro-
lithiasis [28, 29].

Die KKD wird tiiblicherweise unter stationdren Bedingungen
eingeleitet, sodass in der Umstellungsphase des Stoffwechsels
auf die Ketose eine metabolische Entgleisung drztlich behan-
delt werden konnte. In der Einleitungsphase der KD werden
engmaschige Kontrollen von Blutzucker, Ketonkorperkon-
zentrationen in Blut und Harn, sowie Bestimmung des Séu-
re-Basen-Status durchgefiihrt. Das Ansprechen hingt einer-
seits wesentlich von der Mitarbeit der gesamten Familie, an-
dererseits auch von der Expertise des betreuenden interdiszi-
plindren Teams ab. Eine detaillierte Schulung der Eltern zur
Berechnung der Nihrstoffzusammensetzung in den Rezepten
auch mithilfe von dafiir entwickelten Computerprogrammen
erfolgt wihrend des stationdren Aufenthaltes. Bei Entlassung
sollten ausreichende Informationsmaterialien, Notfallausweis
und eine Liste der Medikamente mit potenzieller Wechselwir-
kung mitgegeben werden. Anfinglich sind engmaschige Kon-
trollen notig, das Ansprechen auf die Didt wird nach 12 Wo-
chen evaluiert. Wihrend dieser Zeit sollte die antiepileptische
Medikation gleich belassen werden. Wenn sich durch die KD
kein positives Ansprechen der Anfallsfrequenz (Reduktion
um mind. 50 %) einstellt, kann die KD in mehreren Wochen-
schritten (3,5:1; 3:1; 2,5:1; 2:1 und 1,5:1, danach ungezucker-
te Familienkost) wieder abgesetzt werden. Bei Fortsetzung der
KD sollten halbjihrliche Kontrollen eingehalten werden, die
dann bis zum Ende der Diit fortgefiihrt werden. Bei Sduglin-
gen wird die Durchfiihrung der KD fiir die Dauer von einem

Tabelle 3: Untersuchungen vor Beginn der Diat

Erstgesprach

— Erstbegutachtung und Information fiir die Eltern sowie Uberpriifen der
Compliance

Klinik

—allgemeine padiatrische Begutachtung (inkl. BMI und Wachstums-
beurteilung)

—neurologische Untersuchung

Anamnese

— Anfélle

— Begleiterkrankungen

— Medikamente (AEDs und andere)

— Erndhrungsgewohnheiten (Vorlieben, Energiebedarf, Fliissigkeitsmenge)
— Auffalligkeiten in Fastenphasen

Labor

— Blut: Nuichtern Blutabnahme mit Blutbild inkl. Differentialblutbild, Elek-
trolyte, Harnstoff, Transaminasen, Sdurebasenstatus mit Bicarbonat,
Gesamtprotein, Albumin, Zink, Kalzium, Selen, Magnesium, Phosphat,
BUN, Kreatinin, Nuchternlipidprofil, Nichternblutzucker, Acylkarnitin-
und Karnitinprofil, Laktat, Ammoniak, Gerinnung, Aminosauren, Keton-
korper und freie Fettsauren, Medikamentenspiegel

— Urin: organische Sauren, Kalzium, Kreatinin, Aminosauren

Apparative Untersuchungen

—EEG

— Abdomenultraschall (Ausschluss Nierensteine und Leberveranderungen)

— EKG und Herzultraschall (Ausschluss Kardiomyopathie und Uberleitungs-
-stérungen)

—cMRT

— Liquorpunktion bei unklarer Atiologie

Abschlussgesprach

— Festlegen der KD-Art, Energiebedarf, Flissigkeitsmenge, Formula, Ratio
und Supplemente

—erneute Uberpriifung der Compliance

Jahr mit anschliefendem langsamen Ausschleichen geplant,
bei élteren Kindern und Jugendlichen werden {iiblicherweise
2-3 Jahre eingehalten.

Als Ausnahme gilt die Behandlung des Glukose-1-Transpor-
terdefektes und des Pyruvatdehydrogenasemangels mit der
KD, hier sollte die didtetische Behandlungsform so lange wie
moglich durchgefiihrt werden [1].

B Nebenwirkungen

Die KD ist nicht nebenwirkungsfrei, kurzfristig kann es in der
Einleitungsphase der Didt zu Nahrungs- und Trinkverwei-
gerung kommen, dies kann zu Dehydration, Hypoglykédmie,
Azidose sowie zu gastrointestinalen Beschwerden, meist Ob-
stipation, fiihren [9, 27, 30-32]. Im weiteren Verlauf konnen
vermehrt auftretende Infektionen, erhohte Serum-Lipid- und
Harnsdurekonzentrationen, Osteopenie, Nierensteine (Harn-
sduresteine, Kalziumoxalat- und Kalziumphosphatsteine), ein
sekunddrer Karnitinmangel [33], Hypoproteindmie, Hypo-
magnesidmie sowie Hepatitis beobachtet werden [31]. Als
seltene Nebenwirkungen werden eine Pankreatitis, Kardio-
myopathie, Selen- und Zinkmangelzustinde, Lipaemia retina-
lis und Optikusatrophie bei Thiaminmangel oder eine Verldn-
gerung der QT-Zeit beschrieben [34]. Um diese Neben-
wirkungen zu vermeiden, sollten regelmiflige klinische und
laborchemische Kontrollen durchgefiihrt, zusétzlich Vitamine,
Spurenelemente und Kalzium (Achtung: Priparate ohne KH)
substituiert, sowie vermehrt pflanzliches Fette mit hohem
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Omega-3- und Omega-6-Anteil empfohlen werden. Orale
Zitrate (Uralyt-U-Granulat®) werden verabreicht, um Nieren-
steinen vorzubeugen [35]. Das Lingenwachstum kann unter
der Diit verzogert sein, dies normalisiert sich nach Didtbeen-
digung [1]. Uber die Langzeitwirkungen, an den GefiBen
und mogliche atherosklerotische Verinderungen, v. a. bei
> 2 Jahren andauernder Durchfiihrung, ist wenig bekannt. In
den bisherigen Studien wurden keine Langzeittests beziiglich
Endothelfunktion durchgefiihrt, die Veridnderung der Lipid-
werte erscheint transient [36].

B Zusammenfassung

Die ketogenen Diidten konnen vom Sdugling bis zum Erwach-
senen effektiv in der Behandlung von therapieresistenten Epi-
lepsien angewendet werden. Inzwischen stehen uns mehrere
effektive Varianten der ketogenen Didten zur Verfiigung: So-
wohl die modifizierte Atkins-Diit als auch die MCT-Diét oder
die LGIT-Diit stellen Varianten der klassischen ketogenen
Diit dar und haben in der klinischen Praxis ihren Stellenwert
und Berechtigung. Insbesondere im Sduglingsalter ist die Um-
setzung durch die angebotenen fertigen Formulanahrungen er-
leichtert, Jugendliche und Erwachsene bendtigen in der Zeit
der Transition besondere &rztliche Betreuung. Langjidhrige Er-
fahrung im Umgang mit den ketogenen Diiten erleichtert den
Ablauf mit standardisierten Voruntersuchungen, Verlaufskon-
trollen und verbesserter Betreuung der Nebenwirkungen.
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