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Hemos recorrido un largo camino. Paralelamente
a la gradual aceptacion y popularidad de las
terapias dietéticas para la epilepsia en todo el
mundo desde mediados de los noventas, el reco-
nocimiento de la dieta cetogénica en lactantes ha
sido sorprendente y réapido. En el hospital Johns
Hopkins, aproximadamente 20 afios atras, a los
padres de lactantes con epilepsia se les desacon-
sejaba el uso de la terapia cetogénica. Actual-
mente, alrededor de 1de cada 3 nifios que inician
aqui dieta cetogénica, tienen menos de 1 afo de
edad. ;Qué nos ha llevado a realizar este gran
cambio en la practica clinica?

Primero, hemos aprendido que los lactantes no
sélo pueden mantener cetosis, sino que lo hacen
incluso mejor que los niflos méas grandes. Los
episodios de hipoglucemia existen, pero son
manejables. Ya no tenemos que tener miedo a
las complicaciones y a la falta de éxito cuando
se utiliza la dieta en los bebés.

En segundo lugar, la disponibilidad generalizada
de férmulas cetogénicas ha ayudado a los
nutricionistas a cambiar facilmente la nutricién
de los lactantes. De muchas formas, los
lactantes se han convertido hoy en la poblacion
ideal para las terapias cetogénicas.

Por Ultimo, nuevas investigaciones han demos-
trado que la dieta cetogénica es altamente

efectiva para tipos de epilepsias que especifica-
mente afectan a lactantes: Sindrome de Dravet,
Sindrome de West, Esclerosis Tuberosa, Epilepsia
migratoria del lactante, y muchas més. Conside-
rando la relativa falta de buenas opciones farma-
coldgicas en este grupo etario, la dieta es una
terapia atractiva.

Estas guias conscientemente bien escritas para
lactantes con epilepsia refractaria que utilizan
dieta cetogénica, implican un avance en esta
direccion. Incluyen las indicaciones neurolégicas
segun el tipo de epilepsia para considerar la
dieta cetogénica, como también recomenda-
ciones nutricionales para los nutricionistas. Hay
ademas varias tablas Utiles para guiar la nutricion
y los estudios de laboratorio en esta poblacion
en riesgo. Esta deberia ser “la” guia para todo
aquel equipo de dieta cetogénica que considere
trabajar con dieta cetogénica en lactantes.
Sinceramente espero también que sirva para
estandarizar el manejo entre los centros de
dieta cetogénica, especialmente en el disefio de
ensayos prospectivos de terapia con dieta
cetogénica en lactantes a futuro. Mis felicita-
ciones a los autores por su gran trabajo el cual
ayudarad a mejorar el cuidado de lactantes con
epilepsia refractaria en los proximos afios!

Eric Kossoff MD, Hospital Johns Hopkins,
Baltimore, USA. Diciembre 2015.




Introduccién

La dieta cetogénica es una dieta alta en grasas y
baja en hidratos de carbohidratos disefiada para
imitar los efectos metabdlicos del ayuno. Ha sido
utilizada como terapia en el tratamiento de la
epilepsia refractaria por casi 100 afios. Solo
recientemente ha habido evidencia clase 1 en su
efectividad para nifios de 2-16 afios de edad. Los
reportes de casos sugieren que la dieta puede ser
particularmente Util en la poblacién de lactantes
(< 2 afios) pero hasta el momento no se ha hecho
ningun ensayo clinico. Ademas, hay pocos datos
sobre el uso de medicacién antiepiléptica en este
grupo etario, particularmente 2da o 3ra linea
cuando la primera linea ha fallado, y en esos
casos es cuando la dieta cetogénica puede ser
particularmente Util. Existen ciertos errores
congénitos del metabolismo que pueden diag-
nosticarse tempranamente durante el primer afio
de vida en los cuales la terapia cetogénica es el
tratamiento de eleccion. Los lactantes son una
poblacién vulnerable con requerimientos nutri-
cionales especificos. Por lo tanto, es importante
lograr consenso en relacién al manejo de como
administrar la dieta y a qué pacientes. Este
protocolo tiene como objetivo delinear el manejo
bptimo para que pueda utilizarse en el segui-
miento del cuidado de un lactante que esta
siendo tratado con dieta cetogénica.
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1. Fundamento teérico

La dieta cetogénica es un tratamiento no far-
macoloégico indicado en epilepsia refractaria a
farmacos anticonvulsivos. La eficacia de la DC
ha sido demostrada por varios estudios multi-
céntricos y un ensayo clinico randomizado. Este
ensayo randomizado que promovio el estableci-
miento de la eficacia de la DC fue realizado en
nifios y adolescentes de 2 a 16 afios de edad’.
La DC puede administrarse de varias maneras y
todas son vélidas. Un protocolo internacional
para su implementacion y posterior seguimiento
en nifios ha sido publicado® y recientemente
actualizado (ILAE 2015).

Durante muchos afos, la DC no se recomendaba
para ser utilizada en lactantes (menores a 2 afos)
ya que al ser este un periodo crucial en el desa-
rrollo, el riesgo de desequilibrios nutricionales era
considerado demasiado alto. Esto se justificaba
por la inmadurez de la actividad de la lipasa, la
funcién hepéatica y el metabolismo lipidico y en
la dificultad de lograr y mantener la cetosis.
Ademés, los efectos adversos a largo plazo se
desconocian. Una férmula cetogénica infantil esta
disponible actualmente haciendo la dieta mas
facil de administrar en este grupo de pacientes.

La dieta cetogénica generalmente se utiliza en
lactantes con sindromes epilépticos refractarios.
Nordli y colaboradores fueron los primeros en
publicar su experiencia retrospectiva tratando 32
lactantes menores de 2 afios con dieta ceto-
génica. Concluyeron que la DC fue tan eficaz
como segura en el tratamiento de lactantes con
epilepsia refractaria®. El uso de la DC en lac-
tantes ha sido reportada con mayor frecuencia
en los Ultimos afios permitiendo un mejor enten-
dimiento de su eficacia y su seguridad como
tratamiento no farmacoldgico en este grupo
etario. Tanto el monitoreo de los pardmetros de
crecimiento como asi también, el riesgo de
célculos renales que suele ser mayor en lactantes
qQue en nifios mayores, requieren particular
atencion®. Hay varios tipos de sindromes epi-
|épticos en los cuales la DC puede utilizarse mas
precozmente (Tabla 1). Algunos de ellos ya han
sido publicados en consensos previos sobre el
uso de DC en nifios®. Entre los sindromes epi-
|épticos en lactantes, se ha establecido el uso de
la DC para espasmos infantiles (Sindrome de

West) con mas de 200 pacientes tratados en
estudios abiertos.

También hay otras condiciones por las cuales la
DC es el tratamiento de eleccién, como el Déficit
del Transportador de Glucosa tipo 1 (GLUT1) y la
Deficiencia de Piruvato Deshidrogenasa.

Hace unos pocos afios, la DC se consideraba
como “la Ultima opcién de tratamiento” para
epilepsia refractaria. Ante las escasas posibili-
dades de obtener el control de las crisis con el
agregado de un tercer farmaco antiepiléptico
(FAE), la DC es utilizada en la actualidad mas
precozmente.’

Tabla 1: Sindromes Epilépticos en lactantes.

2. Sindrome de Ohtahara

4. Epilepsia refractaria con crisis focales




2. Presentacion

2.1. Espasmos Infantiles
2.2. Sindrome de Ohtahara
2.3. Epilepsia Focal Migratoria



2. Presentacion

2.1. Espasmos Infantiles o Sindrome de West.

El Sindrome de West o espasmos del lactante
(EL) es una de las manifestaciones clinicas mas
frecuentes de la epilepsia durante el primer afio
de vida, aunque su incidencia es relativamente
baja (1 en 2,000). El Sindrome de West se
caracteriza por una asociaciéon de espasmos
epilépticos, retraso psicomotriz y un patrén
electroencefalografico (EEG) especifico llamado
Hipsarritmia®. EL es el resultado de un amplio
abanico de causas que comprenden dafo
cerebral o malformaciones focales o multifocales,
pre o peri o postnatales o mutaciones genéticas
o una falta aparente de un factor causal de base.
Este sindrome es uno de los mas severos de la
infancia ya que asocia profundas implicancias en
el desarrollo como también un alto riesgo de
epilepsia posterior. Los nifios que presentan EL
tienen un alto riesgo de presentar deterioro
cognitivo, el cual puede estar asociado con la
persistencia de las crisis epilépticas en la mayoria
de los casos. Es necesario un tratamiento
anticonvulsivante agresivo y precoz, ya que el
control temprano de los espasmos infantiles
estaria asociado a una mayor posibilidad de tener
mejores resultados cognitivos. Al respecto, tanto
el control de las crisis como el aspecto cognitivo
deben ser considerados como pardmetros ma-
yores de resultado en el estudio de cada caso de
Sindrome de West.

No existe clara evidencia de cuél es el mejor tra-
tamiento. Las terapias hormonales como los
corticoides orales o la ACTH han sido usadas
como tratamiento estandar. Vigabatrin a altas
dosis pareciera ser Util en Sindrome de West
asociado a esclerosis tuberosa. Estudios compa-
rativos demuestran que las crisis responden
mejor y mas rapido con el tratamiento hormonal,
pero el vigabatrin es mejor tolerado’. Los efectos
de estas terapias a largo plazo son inciertos. La
DC se convirtié en el tratamiento de segunda
linea®" . Su uso como tratamiento de primera
linea también se ha reportado”.

2.2. Encefalopatia Epiléptica Infantil Temprana
(EIEE) con Paroxismo-Supresién (Sindrome
de Ohtahara)

Este sindrome es una de las formas raras de
encefalopatia epiléptica severa que afecta a
neonatos”. La caracteristica clinica distintiva
de este sindrome son crisis ténicas frecuentes
que ocurren aisladas o en clusters tanto en vigilia
como en suefio y que inician dentro de los tres
primeros meses de vida. También se observan
otros tipos de convulsiones. El patron EEG es
distintivo, llamado supresioén, y consiste en ra-
fagas de espigas de alto voltaje multifocales
intercaladas con periodos prolongados de relativa
atenuacion de voltaje. Este patron EEG es
compartido por otro sindrome epileptico neonatal
raro: Encefalopatia Mioclénica Temprana (EMT).
Las caracteristicas de las convulsiones en EMT
consisten en crisis mioclénicas severas y
recurrentes aunque también se observan convul-
siones focales y espasmos ténicos. EIEE se
considera que esté relacionado con anormalida-
des cerebrales estructurales mientras que EMT
se asocia con desérdenes metabdlicos (inclu-
yendo hiperglicinemia no cetésica, acidemia
propidnica, acidemia metilmaldnica, Aciduria
D-Glicérica, deficiencia de sulfito y xantino
oxidasa, Enfermedad de Menkes, y Sindrome de
Zellweger). Considerando que estos sindromes
son generalmente muy farmacorresistentes, el
uso de la DC puede considerarse pero hasta
el rg?mento hay muy pocos reportes de su
uso .

2.3. Epilepsia con crisis focales migrantes del
lactante.

Elinicio de las convulsiones en este sindrome se
observa generalmente durante los primeros 6
meses de vida con la generacién de crisis migra-
torias focales continuas polimorfas, en combina-
cién con descargas ictales multifocales”. De-
safortunadamente, las convulsiones son farma-
corresistentes. Se observa un deterioro progre-
sivo en el desarrollo psicomotriz. Debido al mal
prondstico en relacién a la epilepsia y al neuro-
desarrollo, el uso de la DC debe considerarse
aunque actualmente hay pocos reportes de
SU USO".
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3. Eleccion del protocolo de DC en
lactantes.

La DC es una dieta alta en grasas (71-90 % de la
energia) y restringida en carbohidratos (5-19 %
de la energia) que contiene cantidades adecuadas
de proteinas para sostener el crecimiento.

Existen dos versiones principales de la DC
tradicional:

-DC Clasica:

85-90 % de la energia proviene de las grasas,
principalmente triglicéridos de cadena larga
(TCL). Proteinas y carbohidratos juntos proveen
un total de 10 %-15% de la energia.

La DC clésica se implementa utilizando ratio
cetogénico. El ratio significa gramos de grasa:
gramos (proteinas + carbohidratos). Un ratio
cetogénico de 3:10 4:1es lo que usualmente se
utiliza en lactantes.

Esta version de la DC es bien tolerada por
lactantes.

-Dieta Cetogénica con acidos grasos de ca-
dena media (TCM)

Consiste en un 71-75 % de la energia prove-
niente de las grasas, de la cual un 50-60 % es
TCM y un 11-25 % de la energia es de &cidos
grasos cadena larga. Esta version de la DC
provee més proteina (10 % energia) y carbo-
hidratos (15-19 % energia). No se utiliza gene-
ralmente en lactantes ya que tienen poca
tolerancia a altas dosis de TCM.

Versiones mas liberales que la tradicional DC son
la Dieta Atkins modificada, (10-30 gramos de
carbohidratos, ingesta de grasas y proteinas
liberadas) y la Dieta de Bajo indice Glicémico
(60 % de la energia de la grasa, 30 % energia de
las proteinas y 40-60 gramos de carbohidratos
con un indice glicémico menor o igual a 50). Esta
clase de dietas no son adecuadas para lactantes
ya que se basan en altas cantidades de proteinas
y la falta de control estricto.

Basada en consenso internacional:

- El consenso internacional de Kossoff y col. no
menciona consejos especificos para lactantes’.

- La Guia de tratamiento DC alemana para nifios
con epilepsia refractaria no contiene consejos
especificos para lactantes”.

Basados en evidencia:

Estudios Prospectivos
1. Pires M, Auvin S. (2013): 17 lactantes, edad
media 9.4 meses usando ratio tanto 3:1 como
4:1. DC fue bien tolerada, todos los pacientes
fueron hospitalizados’.

2. Kayyali H y col. (2014): 20 lactantes, rango
etario 0.3-2.9 afos, ratio 3-3.5: 1.

Hubo efectos adversos pero no fueron nece-
sarios ajustes”.

3. Hong Ay col. ( 2010): 104 lactantes, edad
media 12 afos usando ratio DC 3-35: 1.
Efectos adversos fueron reportados en 34
(33%) lactantes'.

Estudios Retrospectivos
1. Eun SH y col (2006): 43 lactantes, rango
etario de 6-42 meses utilizando ratio 4:1 DC
(algunos estuvieron en 3:1 para llegar al reque-
rimiento proteico). La mayoria de las compli-
caciones fueron transitorias y la DC fue bien
tolerada en la mayoria de los casos’.

2. Dressler A y col (2015): 58 lactantes(< 18
meses), rango etario 0.15-15 afios (068 +
0.45), (incluyendo 42 < 9 meses) el ratio 3: 1
fue modificado individualmente a 2.5 (2.91 +
0.38) cuando los cuerpos cetédnicos estaban
altos”.

Basado en practica clinica:
1. La mayoria de los centros utilizan DC clasica
ratio 3:1 en lactantes para lograr llegar a los
requerimientos de proteinas.

2. Segun el nivel de cetosis y /o tolerancia, el
ratio puede elevarse hasta 35 o 4:1 o des-
cendera 250 2:1.

RECOMENDACION segin tipo de DC y ratio
cetogénico:

La mayoria de los centros utilizan la version
clasica de la DC con un ratio de 3:1 en lactantes.
Basados en el nivel de cetosis y tolerancia la DC
puede ajustarse para lograr relaciones menores
(2.5 0 2:1) 0 mayores (3.5 or 4:1).




La DC con férmula Ketocal®3:1 fue especialmente
desarrollada para lactantes y nifios pequefos
para ajustarse a los requerimientos nutricionales.
Ketocal 3:1° se utiliza en DC Clésica y es bien
tolerada en lactantes. Si se utiliza leche materna,
la recomendacién es comenzar combinéndola
con Ketocal 3:1°. El uso de Ketocal 4:1° podria no
cubrir los requerimientos por lo cual se reco-
mienda realizar un célculo individual de los re-
querimientos para cada paciente. Las proteinas y
los requerimientos de vitaminas/minerales del
lactante pueden ajustarse mediante el célculo
meticuloso.
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4. Preparacion para la Terapia Cetogénica.

El tratamiento con la dieta cetogénica es deman-
dante para las familias y requiere un alto grado
de monitoreos, consultas médicas y de licen-
ciadas en nutriciéon por los posibles efectos
adversos y la restriccién que conlleva. Se reco-
mienda realizarla con un equipo multidisciplinario
(neuropediatra/pediatra, enfermera, licenciada en
nutricion) y una cercana cooperacién con el area
de farmacia.

El objetivo principal del tratamiento es el de
reducir las crisis convulsivas en pacientes con
epilepsia refractaria.

Los objetivos del tratamiento con dieta ceto-
génica son:

-Lograr reduccién de crisis convulsivas.

-Prevenir ingesta energética insuficiente o defi-
ciencias en macro y micro nutrientes con una
Optima prescripcion ajustada por edad.
-Lograr un adecuado crecimiento basado en
una curva de crecimiento individual.
-Limitar/prevenir efectos adversos y complica-
ciones secundarias a la DC.

-Lograr un patrén alimentario y desarrollo ade-
cuado para la edad.

Antes de comenzar con la terapia cetogénica, es
necesario verificar la conveniencia de realizar la
DC como opcién de tratamiento para cada pa-
ciente en particular.

Durante una consulta informativa la nutricionista
proveera a los padres o cuidadores la informaciéon
acerca del tratamiento dietético, las posibilidades
practicas de la DC y los riesgos de efectos
adversos a corto y largo plazo. Durante la misma,
se deberan prever las expectativas en relacién a
la terapia dietética, consideraciones financieras,
patrones dietarios, circunstancias sociales, y
habilidades técnicas y practicas para aplicar la
DC19-22,

Los médicos a cargo deben descartar desérdenes
médicos en los que esté contraindicado el uso de
la DC. Basados en todos estos datos, el equipo
multidisciplinario evaluara la posibilidad de rea-
lizar el tratamiento dietético™.

Luego de una decisién positiva deberé disefarse
una DC individualizada para cada paciente. Si el
paciente puede realizar el tratamiento, la nutri-
cionista deberd revisar durante el proceso
diagndstico los datos clinicos, de enfermeria y
psicosociales.

4.1. Historia clinica

El neurdlogo (pediatrico) determina la indicacion
de la DC. Esto requiere de informacion precisa
acerca del tipo de crisis epilépticas, la frecuencia
de crisis y la clasificacion del sindrome epiléptico.
El pediatra, en conjunto con especialistas en
metabolismo o en nutricién, deberan descartar
los desérdenes médicos que contraindican la DC,
los cuales incluyen varios desérdenes metabd-
licos, alteraciones hepaticas severas y algunas
enfermedades cardiovasculares. Esto requiere de
una historia clinica detallada, anélisis clinicos en
sangre y en orina. Si existiera la posibilidad de
una alergia alimentaria, el pediatra solicitara
anéalisis adicionales.

Los siguientes datos son importantes:
-Historia:

Informacién sobre la historia del tratamiento
de la epilepsia.




-Epilepsia:
Clasificacion de epilepsia de ILAE (sindrome
y/o tipo de crisis con o sin etiologia) y un re-
sumen de todos los FAEs utilizados, incluyendo
dosajes y efectos sobre la reduccion de crisis
y efectos adversos.

-Screening Metabdlico:
Verificar si las causas metabdlicas estan des-
cartadas (ver tabla 2 contraindicaciones).

-Examen Fisico.

-Crecimiento:

Evaluacion de las curvas de crecimiento para
peso por edad, talla/edad y circunferencia de
cintura.

-Nutricionales:
Evaluar la presencia de alergias alimentarias o
trastornos deglutorios y considerar como ésto
puede resolverse utilizando una DC de exclu-
sion, o alimentacién enteral.

-Neurodesarrollo:
Evaluar nivel de desarrollo

-Médicos:

Screening de la presencia de algun déficit,
historia familiar de célculos renales, tiempo de
QT-prolongado o cardiomiopatia (ver tabla 2
contraindicaciones)

-Datos Sociales:

-Institucionalizacién total o parcial del paciente

-Situacién en el hogar (composicién familiar y
situacion social)

-Adherencia esperada (parental o cuidadores)
-Nivel educativo de los padres / cuidadores,
lenguaje y destreza matemética

-Habilidad para trabajar con una computadora
y/o la disponibilidad de tener una computa-
dora en casa.

Tabla 2: Indicaciones/contraindicaciones de la dieta
cetogénica en lactantes

Indicaciones de tratamiento:

Epilepsia:
- Epilepsia refractaria luego del uso de
2 FAE:
Ej - Sindrome de West.
- Sindrome de Ohtahara.
- Efectos Adversos de FAEs.
- En espera de cirugia de la epilepsia.

Enfermedades Metabdlicas:
Déficit de GLUT-1.
Déficit PDHC.
Opcional:
Enfermedades Mitocondriales

Contraindicaciones del tratamiento

Absolutas:

- Defectos en oxidacion de acidos grasos
(VLCAD, LCHAD, MCAD, OCTNZ2, CPTY,
CPT2).

- Deficiencia de Piruvato carboxilasa
y otros defectos en la gluconeoge-
nesis (Deficiencia fructosa 16 difos-
fatasa).

- Glucogenosis (excepto tipo 2).

- Defectos en la Cetdlisis.

- Defectos en la Cetogénesis.

- Porfiria.

- Sindrome QT prolongado.

- Insuficiencia hepatica, renal o pancreatica.

- Hiperinsulinismo.

Relativas

- Dificultad para el mantenimiento de una
nutricion adecuada.

- Foco quirlrgico identificado por neuro-
imagen y monitoreo de video EEG.

- Incumplimiento por parte del padre o
cuidador.

- Retraso de crecimiento.

- Reflujo gastroesoféagico severo.

- Hipercolesterolemia familiar.




Tabla 3: Monitoreo bioquimico inicial recomendado para
lactantes a iniciar dieta cetogénica

INVESTIGACION (PREDIETA)

Sangre: Sangre:
Hemograma Vitaminas A, E, B12

Perfil Renal (incluyen
sodio, potasio, urea,
creatinina, bicarbonato
y albimina)

Zinc, selenio, cobre

Hepatograma Folato, ferritina

Calcio, fosforo,
magnesio

Glucosa

Vitamina D

Perfil Lipidico (repetir
con ayuno si alterado)

Perfil carnitina total y
libre

Orina:

Radio calcio: creatinina
Hematuria, 4cidos
organicos

4.2. Tratamiento de la Epilepsia.

El neuropediatra o el especialista en nutricién
registran informacion detallada sobre:

-El uso de FAE; el pasado y presente de la
historia, dosaje, y efectos secundarios

-El tipo de convulsién y la frecuencia

-Incidencia de convulsiones en salva (y el uso
de cualquier medicacién de emergencia)

-Adherencia

-Contenido de carbohidratos de FAE utilizados
y el cambio de medicacion sin hidratos (en
conjunto con el farmacéutico)

4.3. Informacion dietética y estatus
nutricional

Antes del inicio de la DC, se le solicita a los
padres / cuidadores un registro alimentario de 3
dias el cual se utilizara para calcular el promedio
de laingesta energética. El diario alimentario/his-
toria dietética también proveerd informacién
acerca de la ingesta de liquidos diaria, el método
de alimentacién (oral o enteral), la consistencia
de los alimentos, preferencias alimentarias y el
patrén de ingesta. Se identificaran problemas
relacionados con las comidas (constipacion,
diarrea, vémitos), deglucién, masticacién, y vacia-
miento gastrico como también se identificara la
posibilidad de alergia alimentarias (la informacion
ser4 dependiente de la edad).

Estado Nutricional

La nutricionista realizard una evaluacién cualitati-
va y cuantitativa del estado nutricional del
paciente y de su patrén alimentario (ajustado por
edad) basado en:

-Peso/edad y/o peso/talla. (Score Desvios
Standard (SDS).

-Talla/edad (SDS).

-Perimetro cefalico (SDS).

-Informacion sobre el crecimiento (curva de
crecimiento) en el cual se podra diagnosticar
una falla de medro.

-Historia de la ingesta de liquidos, energia y
proteinas.

-Presencia de alergias alimentarias.
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5. La prescripcion de la dieta cetogénica

Para poder llegar al rango de cetosis, la DC es
calculada teniendo en cuenta en lo posible el tipo
de comida del lactante y las preferencias de los
padres/responsable a cargo. Esto incluye la im-
plementacion practica (oral o por via enteral) de
la DC.

La composiciéon nutricional de la DC depende
sustancialmente de un patrén normal de comida.
En la seccion apéndices encontrardn ejemplos
de DC para lactantes.

La version cléasica de DC puede ser usada para
ambos tipos de alimentacion por biberén o via
enteral.

5.1 Energia.

Los requerimientos de energia de lactantes con
epilepsia pueden variar considerablemente.

Es bien sabido que en nifios con problemas neu-
rolégicos el gasto energético basal puede variar
por tener una composicién corporal alterada™.

No hay consenso en la literatura sobre cémo
calcular la energia requerida en lactantes meno-
res a 6 meses de edad (ver Tabla 4a). Frecuente-
mente, se utiliza un porcentaje (75% - 100%) de
las recomendaciones diarias (RDA) de energia; a
veces un calculo individual se realiza basado en
la historia dietética®**. Los métodos para
medir las necesidades energéticas basicas (por
ejemplo, usando calorimetria indirecta) rara vez
hanzssido utilizados para la prescripciéon de la
DC™.

Para lactantes con problemas complejos como
la epilepsia combinada con retraso psicomotriz,
un célculo de los requerimientos de energia ba-
sado solamente en la férmula de Schofield no es
muy preciso por debajo de los 10 kg y/o 1 afo
de edad.

El requerimiento total de energia depende de la
actividad fisica, la cual puede verse influenciada
por las crisis epilépticas (y el uso de FAE) y posi-
blemente también por el grado de espasticidad o
la frecuencia de espasmos musculares durante
las convulsiones

23,26

Las recomendaciones de ingesta diaria (RDA)
son recomendaciones para grupos de nifos
sanos (ver tabla 4a), haciéndolas menos adecua-
das para individuos con epilepsia.




Tabla 4a: Requerimientos Energético en kcal/kg peso corporal segun varias fuentes.

" National Academies Press, Dietary Reference intakes for energy, carbohydrate, fiber, fat, fatty acids, cholesterol, protein and amino acids, 2005.

. Clinical Paediatric dietetics 4th edition 2015, Vanessa Shaw.

- DACH (Deutschland-Osterreich-Schweiz) Referenzwerte fl@r Nahrstoffzufuhr, 2015.

* Encyclopedie Medico Chirurgicale 10-308-A-10, C.Potier de Corcy et al. 2010.

. Health Council of the Netherlands.Dietary Reference intakes; energy, proteins, fats and digestible carbohydrates, 2001-19.

- Larn (Recommended daily allowances for Italian population), SINU, 2014.

En resumen

La energia requerida tiene que ser basada en la
ingesta referida en el diario alimentario, compa-
rada con RDA por edad y género y teniendo en
cuenta la curva de crecimiento reciente.

Si existe una disminucién reciente en la curva de
crecimiento o falla de medro sera necesario agre-
gar aporte energético. Utilizar el peso/edad ideal
o el peso/talla ideal para asegurar un crecimiento
compensatorio o de recuperacion (“catch up”
growth).

Si el lactante presenta una gran ganancia de peso
(ej. Luego del uso de la hormona adrenocortico-
trofina (ACTH)), serd importante determinar el
peso/edad o peso/talla mas adecuado para ser
utilizado para el célculo dietético.

En casos especificos el gasto energético en repo-
so podréa ser medido, agregandole los factores de
ganancia de peso y de actividad fisica.

La ingesta energética deberd ajustarse frecuen-
temente (a veces en forma semanal) basdndose
en la evaluacion de la curva de crecimiento,
cambios en el nivel de actividad y/o intercurrencia.

RECOMENDACIONES para establecer los reque-
rimientos energéticos:

Tabla 4b: Requerimientos de Energia para un lactante en DC.




5.2 Grasas.

La dieta cetogénica clasica DC se basa en acidos
grasos de cadena larga y funciona con diferentes
ratios. La mayoria de los lactantes utiliza la Dieta
Cetogénica Clasica a un ratio de 3:1. Esto significa
que por cada 3 gramos de grasa hay un gramo
de proteinas y carbohidratos. Basdndose en la
tolerancia individual y/o el nivel de cetosis, puede
utilizarse un ratio diferente (2:1-4:1). El uso de
TCM en lactantes es limitado, ver seccion 6.4
discontinuacion.

5.3 Proteinas.

Los requerimientos proteicos en lactantes con
epilepsia son los mismos que para lactantes
sanos (ver tabla 5a).

No existe consenso en la literatura (principal-
mente con la DC clasica) con respecto a la
ingesta proteica.

A menudo, se asume un 10 % de energia entre
proteinas y carbohidratos combinados, en el cual
se recomienda 1 gramo de proteina por kg peso
corporal; a veces, se reporta una ingesta proteica
de 5-7 % o se utilizan las RDAs (ver tabla 5a).

Con la DC clésica, lograr una adecuada ingesta
proteica segun el ratio se logra a expensas de la
cantidad de carbohidratos permitida. Por lo cual,
para el lactante con retraso psicomotriz con una
alta posibilidad de retraso de crecimiento, un
ratio de 3:1es lo que usualmente se elige

4,27

Table 5a: Requerimientos de Proteinas basados en varias fuentes.

2005.
- Clinical Paediatric dietetics 4th edition 2015, Vanessa Shaw.

I N SR

. National Academies Press, Dietary Reference intakes for energy, carbohydrate, fiber, fat, fatty acids, cholesterol, protein and amino acids,

: DACH (Deutschland-Osterreich-Schweiz) Referenzwerte flr Nahrstoffzufuhr. 2015.

. Encyclopedie Medicé Chirurgicale 10-308-A-10, C.Potier de Corcy et al, 2010.

. Health Councel of the Netherlands.Dietary Reference intakes; energy, proteins,fats and digestible carbohydrates, 2001-19.
. Larn (Recommended daily allowances for Italian population), SINU, 2014.




RECOMENDACION para establecer la ingesta
proteica

Para lactantes que utilizan la DC clésica se sugiere
el consumo proteico de la Tabla 5b.

Si hubo una disminucién reciente en la curva de
crecimiento o fracaso en aumentar de peso una
ingesta adecuada de proteinas es importante.
Utilizar el peso/edad ideal o peso/talla para
asegurar un crecimiento compensatorio o de
recuperacion (“ catch up growth”).

Si el lactante ha ganado peso es importante
determinar el peso/edad o peso/talla mas ade-
cuados que se utilizaran para el célculo correcto
de la dieta. Apuntar a la cantidad 6ptima de
proteinas (ver tabla 5b columna 3).

Comprobar si la cantidad de proteinas esta por
encima de la recomendacion minima de la OMS
(Organizacion Mundial de la Salud) (ver tabla
5b, ver columna 4).

La dieta deberd ajustarse frecuentemente (a
veces incluso semanalmente) basandose en la
ganancia de peso.

Tabla 5b: Recomendaciones diarias de ingesta proteica para
un lactante en DC.

?Sasroébo% Pr?(tel’ga g/ | Proteinag/

Edad/meses edad |pdeal duragnte I[?C* Oi\k/%//dl'lio
1-3 38-59 2.0-16 1.77-1.36™
7-12 8.0-10.0 1.2-11 112-0.86***

*

Basados en promedio de RDA varios paises: tabla 5A
** OMS 2007: nivel seguro para el crecimiento +1.96 SD
FAO 201

5.4 Carbohidratos.

La cantidad permitida de carbohidratos se obtie-
ne a partir del calculo de la energia y los reque-
rimientos proteicos y de establecer la cantidad
necesaria de grasa.

La cantidad permitida de carbohidratos se divide
durante el dia para prevenir efectos adversos
como la hipoglucemia o la hipercetosis.

Deben evitarse los edulcorantes artificiales en
lactantes.

La introduccién de alimentos semisélidos, cuando
la edad y el desarrollo lo permitan, aumentara la
cantidad de fibra en la dieta ya que la constipa-
cién es un efecto adverso frecuente de la DC.

La lista de intercambios se utiliza para alimentos
que contienen carbohidratos. Las mismas no
seran necesarias en caso de utilizar un programa
computarizado para la DC.

La existencia potencial de carbohidratos absor-
bibles en medicacion y suplementos no debe
pasarse por alto.

El médico tratante consultard a su farmacéutico
por la medicacién adecuada.”*

5.5 Liquidos.

En el pasado, la DC se realizaba con restriccion
hidrica. Se creia que una deshidrataciéon mode-
rada mejoraba la eficacia de la DC. Luego de
varios estudios, estas teorias de que la restriccién
hidrica influye en el PH, los electrolitos o la con-
centracién de cetonas en sangre y a nivel cere-
bral fueron abandonadas. Segun Homer, no se
encontré ningun mecanismo hasta el momento
que demuestre que la sobrehidratacién tenga un
efecto negativo en las crisis epilépticas™ Es
mas, la restriccién hidrica puede llevar al desa-
rrollo de célculos renales por lo que se requiere
una adecuada hidratacion.




Tabla 6a: Requerimientos hidricos basados en varias fuentes.

" National Academies Press, Dietary Reference intakes for energy, carbohydrate, fiber, fat, fatty acids, cholesterol, protein and amino acids,

2005.
- Clinical Paediatric dietetics 4th edition 2015, Vanessa Shaw.

: DACH (Deutschland-Osterreich-Schweiz) Referenzwerte f@r Nahrstoffzufuhr, 2008.

. Health Council of the Netherlands.Dietary Reference intakes; energy, proteins,fats and digestible carbohydrates, 2001-19.

“ Encyclopedie Medicé Chirurgicale 10-308-A-10, C.Potier de Corcy et al, 2010.
5,

- Larn (Recommended daily allowances for ltalian population), SINU, 2014.

RECOMENDACION para establecer la ingesta de
liquidos.

Se recomienda una ingesta de liquidos adecuada
para la edad, dichos liquidos deberan ofrecerse
durante el dia.

La ingesta de liquidos debera ser calculada indi-
vidualmente y ajustada en forma frecuente ba-
sandose en la ganancia de peso y los resultados
del laboratorio (Ej. indice calcio: creatinina).

Tabla 6b. Recomendacién ingesta diaria liquidos para un
lactante en DC

5.6 Vitaminas, minerales y elementos
traza.

La DC clésica no contiene suficiente cantidad de
micronutrientes®™ *. Ketocal 3:1 se encuentra
completamente suplementado en base a los re-
querimientos del lactante. Ketocal 4:1 también
puede utilizarse si se calcula cuidadosamente en
forma individual.

La presencia potencial de carbohidratos absor-
bibles / reabsorbibles en los suplementos
vitaminicos/minerales no debera desestimarse.

Se sabe que varios anticonvulsivantes tienen
interacciones con algunas vitaminas y minera-
les, por ejemplo, influyendo en la absorcion de
4cido félico y en el metabolismo del calcio y la
vitamina D*.




RECOMENDACION para establecer los requeri-
mientos adecuados de vitaminas, minerales y
elementos traza.

Mediante una suplementacién adecuada, la
ingesta de micronutrientes debera ser calculada
individualmente en relacién a las referencias para
edad y peso. Cuando se estd comenzando a
discontinuar la férmula, deberéd evaluarse la
ingesta de micronutrientes y se comenzara con
la suplementacion necesaria (por ejemplo cuando
la ingesta de foérmula contribuye en menos de
un 80% de los requerimientos energéticos).
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6. Fases de Tratamiento.

6.1.Inicio de la Dieta.
6.1.1 Métodos.

La DC seinicia en lactantes durante una admisién
de al menos 3-5 dias en un hospital académico
o un centro de epilepsia. En nifios méas grandes
el inicio en casa es posible si hay una comunica-
cion fluida y un seguimiento estrecho por el
equipo de DC luego de una cuidadosa educacion
terapéutica de los padres y cuidadores. Esto
incluye ensenarles como monitorear niveles de
cetonas y glucemia en el domicilio.

El equipo deberd comunicarle al pediatra de
cabecera que el paciente ha iniciado la DC .

No hay evidencia de que el ayuno sea necesario
aliniciar la DC. Los estudios publicados sostienen
que el ayuno previo a la intervencién dietaria no
tiene una influencia significativa en la efectividad
de la DC*™. Sin un periodo previo de ayuno, las
complicaciones a corto plazo de la DC como
la deshidrataciéon y la hipoglucemia son menos
frecuentes™.

Basados en guias internacionales:

En el consenso internacional® solo se menciona
el inicio de la dieta basada en un aumento de
ratios desde 1:1, 2.1, 3:1y 4:1. No se dan consejos
especificos para bebés. La guia publicada recien-
temente por Kossoff y col. 2015* aconseja
que los lactantes deben ser internados en un
hospital para el inicio de la DC.

Basados en la evidencia:

Varios estudios mencionan la eficacia y la segu-
ridad del tratamiento con DC en lactantes pero
informacién detallada sobre el inicio de la dieta
es escasa.

-En el estudio de Raju y col. (2011): 38 nifos
(edad 6 meses-5a) fueron randomizados en
grupos iniciando DC a un radio 4:1y un grupo
iniciando DC a 2.5:1 utilizando un protocolo
gradual sin ayuno basado en aporte calérico
total. La DC se instaur6 en un periodo de 3-4
dias aumentando el ratio 11, 2:1 etc™.

- En el estudio de Pires y col. (2013): 17 lactan-
tes con Espasmos infantiles iniciaron DC 3:1
(algunos 4:1) durante internacién hospitalaria,
con un protocolo DC sin ayuno basado en un
aumento calorico durante tres dias; dia uno 1/3,
dia dos 2/3 y dia tres calorias totales’.

Basado en préctica clinica:

La Tabla 7 muestra distintas modalidades de
inicio de DC basadas en la practica diaria de
varios equipos internacionales.




Tabla 7: Opciones para iniciar la dieta en lactantes (basadas en experiencias personales de expertos en diferentes paises).

1. Francia (Auvin), 2. USA (Dority), 3. Poland (Dudzinska), 4. Canada (Williams-Dyjur), 5. Austria (Dressler) 6. USA (Thompson),

7. UK (Neal), 8. Netherlands (Hurk/vdLouw).

RECOMENDACION para el inicio de DC.

Los lactantes menores de 12 meses deberian ser
internados en el hospital para iniciar DC. La DC
es introducida paso a paso con un plan indivi-
dualmente disefiado basado en la ingesta ener-
gética total sin ayuno previo.

6.1.2 Controles durante el inicio de la dieta.

Glucosa.

Existe el riesgo de hipoglucemia durante el inicio
de la dieta aunque es poco frecuente en ausencia
de una enfermedad metabdlica. Durante la
admisién la glucemia deberd monitorearse dos
veces al dia (o més basadndose en sintomas de
hipoglucemia) y la frecuencia deberd ajustarse
segun la tolerancia. Los niveles de glucosa de 40
mg/dl deben tratarse inmediatamente con 2-4
gramos de carbohidratos agregando una pequefia
cantidad de leche materna o férmula infantil o
solucién de glucosa al 10% (lactantes <4 meses).
Lactantes > 4 meses pueden recibir otras fuentes
de carbohidratos répidamente absorbibles como
un par de cucharadas de jugo de fruta (30-60 ml).
Lactantes con glucemia >55 mg/dl pero con
sintomas de hipoglucemia (ver Cuadro 1) deberan

ser tratados de la misma forma. La glucemia
debera ser controlada 15-20 minutos después
del tratamiento y si no mejora, se dara otra dosis
de leche materna o féormula infantil (o jugo de
fruta si corresponde).

Cetonas.

Durante la transicién a una formula cetogénica o
alimentos cetogénicos, el nivel de cuerpos ceté-
nicos en sangre se incrementa. Monitorear los
niveles sanguineos de cetonas asegura alcanzar
un nivel terapéutico sin riesgos de sintomas de
hipercetosis (ver Cuadro 2). Las cetonas pueden
medirse en sangre o en orina; estos métodos se
comparan en la Tabla 8 Se recomienda la




medicién en sangre utilizando un ketémetro
durante el inicio de la dieta ya que es mas preciso
y no se ve afectado por la dilucion de orina ni por
cualquier posible alteracion en la homeostasis de
liquidos que suele ocurrir en lactantes pequefios.
Las cetonas en sangre deberédn medirse 2 veces
al dia utilizando un digitopunzor en el dedo o en
el talon.

Siempre deberé buscar consejo médico en caso
de hipoglucemia persistente o hipercetosis.

Crecimiento.

Durante el inicio de la dieta el peso debera
controlarse diariamente, con una medicién
basal de la talla y el perimetro cefalico. El
crecimiento longitudinal no se monitorea en
esta etapa, sélo como medida basal.

Tabla 8. Comparacién de medicién de cetonas en sangre y en orina.

* El método de testeo puede diferir entre los centros.
** El rango depende del tipo de tiras urinarias.

6.1.3. Efectos adversos de la dieta cetogénica en

lactantes durante el inicio de la terapia cetogénica.

Generales.

Cuando la cantidad de grasa se incrementa de
manera gradual el riesgo de efectos adversos es
limitado.

Glucosa/cetonas.

Existe riesgo de hipoglucemia, acidosis, deshidra-
tacion y altos niveles de cetonas al iniciar la DC*
con un aumento del riesgo de hipercetosis y
acidosis metabdlica con el uso concomitante de
inhibidores de la anhidrasa carboénica (por
ejemplo, topiramato o zonisamida)®.




Complicaciones gastrointestinales.

Los problemas gastrointestinales como vémitos,
nduseas, diarrea, y disconfort abdominal son
efectos adversos comunes durante la DC* *,
de todas maneras pueden ser aliviados frecuen-
temente con manipulacion dietaria y con el
aumento gradual y de acuerdo a tolerancia del

ratio cetogénico.

Existe el riesgo, en los nifios que tienen reflujo
gastroesofagico preexistente por exacerbacion de
los sintomas por una dieta alta en grasas, ya
que la misma produce un enlentecimiento del
vaciamiento géastrico. La optimizacién de las
medicaciones anti reflujo ayudard a aliviar los
sintomas. La constipacion es la complicacién méas
frecuentemente reportada de la DC y puede estar
ya presente previa a la DC. A pesar de que los
cambios dietarios pueden ayudar a disminuir el
problema, muchos nifios pueden necesitar tra-
tamiento adicional con medicacién.

6.2 Formas de alimentacién.

Mientras esté en DC el lactante puede continuar
alimentdndose con mamadera. En la practica
diaria la mayoria de los lactantes con epilepsia
refractaria tienen dificultades para alimentarse y
pueden necesitar una gastrostomia al inicio de la
dieta para lograr alcanzar sus requerimientos.

Es posible continuar utilizando una limitada
cantidad de leche materna combinada/mezclada
con formula cetogénica (Ketocal 3:1°). En el caso
que no haya leche materna podréa utilizarse una
cantidad limitada de férmula maternizada para
lactantes para combinarse/mezclar con la for-
mula cetogénica. Esta podrd administrarse por
mamadera y/o gastrostomia. (Para ejemplos ver
Apéndices).

En algunos casos (Ej. los lactantes pequefios)
podra utilizarse la leche materna, pero dependera
fundamentalmente del nivel de cetosis necesario
para lograr un nivel adecuado de reduccién de
crisis. En esta situacion se recomienda utilizar
Ketocal 3:1°. En algunos casos puede ser nece-
sario utilizar Ketocal 4:1°, pero se debera usar sélo
luego de un célculo y monitoreo meticuloso. En
algunos casos (Ej. los lactantes pequerios) la
lactancia a libre demanda podra ser posible, pero

esto sera dependiente del nivel de cetosis que sea
necesario para lograr un adecuado nivel de re-
duccién de crisis.

6.3. Ajustes de la dieta.

Cuando la cetosis no llega al rango adecuado
(2-5 mmol/l en sangre) dentro de las 2 semanas
desde el inicio y con el célculo cuidadoso de la
dieta, es importante realizar ajustes (radio) para
maximizar la eficacia de la dieta sobre la reduc-
cion de crisis. Es también importante excluir la
medicacién,incluyendo EV, que contenga glucosa
0 sustancias similares.

Tabla 9: Ajustes de la dieta.




6.4. Discontinuacién

Para estimular la actividad oral motriz y evitar
una conducta de aversién alimentaria a la comida,
se sugiere incorporar los alimentos sélidos a la
edad de 4-6 meses (a veces a los 9 meses se-
cundario a un retraso en desarrollo).

La combinacién de férmula cetogénica con ali-
mentos sélidos es posible durante la Dieta Ceto-
génica Clasica. Las recetas pueden calcularse
basadas en el ratio original de la dieta (3:1). Esto
sera viable para la mayoria de los lactantes.

Por ejemplo; los purés de vegetales o de frutas
mezclados con aceite/margarina o fruta con
crema doble.

(Para ejemplos, ver apéndice).

A la edad de 9-12 meses cuando se introducen
alimentos que contienen mas carbohidratos
(como pan, papas) una versién més liberal de DC
con una baja dosis de MCT también es posible y
bien tolerada. La cantidad de MCT se mezcla con
un lacteo (bajo en grasas) y se aumenta gra-
dualmente. (Para ejemplos, ver apéndice).

La dieta cetogénica MCT (50-60 % energia
como MCT) permite una cantidad generosa de
proteinas y carbohidratos, pero no se reco-
mienda ya que es poco tolerada en lactantes.

RECOMENDACION al usar MCT.

En lactantes méas grandes sélo usar TCM como
emulsion (Liquigen® 50% MCT) mezclado con
lacteo (bajo en grasa) (50-50) o una pequefia
cantidad de emulsion bebible de TCM Beta Quik®
20% MCT.

La cantidad de TCM serd a medida basado en el
nivel de cetosis y tolerancia.

La cantidad total de TCM tolerada por lactantes
serd alrededor de un 10-25% de la energia total
diaria.

6.5. Seguimiento
6.5.1 Controles durante el seguimiento.
Agenda de Seguimiento.

- Posterior al egreso hospitalario el contacto tele-
fonico o por mail de la licenciada en nutricién o
la enfermera asegura un alto nivel de comuni-
cacion durante las dos primeras semanas, luego
al menos una (o dos) veces por semana segun
necesidad. Luego de las 2-4 semanas en dieta
la necesidad de comunicacién puede disminuir
y se determinara segun la edad, la tolerancia a
la dieta y/o efectos adversos, circunstancias fa-
miliares y la velocidad en la cual la dieta debera
ser ajustada para proveer la prescripcién 6ptima.

- Control Clinico por el neurélogo y el equipo de
dieta - 2 semanas post inicio para un primer
control, luego a las 6 semanas y 3 meses post
inicio, luego cada 3 meses hasta la edad de 2
afos (se recomiendan visitas mas frecuentes
si el lactante tiene necesidades médicas o
nutricionales que necesiten control ). Luego de
2 afos los niflos pueden controlarse cada 6
meses.

Controles en hogar.

- Convulsiones: un diario de crisis permitira a los
padres y/o cuidadores registrar el nimero, la
duracioén y el tipo de crisis. Documentar adicio-
nalmente la necesidad de utilizar medicacién de
emergencia ante situaciones relacionadas a la
epilepsia, o por ejemplo internaciones hospita-
larias, proveerdn mas informacién sobre la
eficacia de la dieta.

- Cambios positivos o efectos adversos: también
deberan registrarse, por ejemplo, cambios en
conducta o neurocognitivos, cambios en funcion
intestinal, cambios en suefio.

- Peso: un lactante deberé ser pesado semanal-
mente en casa.

- Control de la dieta: los padres y/o cuidadores
deberan completar un diario sobre la alimen-
tacion cada 3-6 meses para ser evaluado por
la nutricionista.




- Cetosis: las cetonas de los lactantes podran
medirse en casa por los padres o cuidadores,
inicialmente dos veces al dia (mafana y tarde)
durante las primeras semanas. Una vez esta-
blecida la dieta, esta medicion podré realizarse

una vez al dia (preferentemente a la tarde).

Luego de los primeros 3 meses podra reducirse
la frecuencia segun lo decida el equipo de DC.
Un retorno a la medicién dos veces al dia es lo
que se recomienda durante periodos de ajuste
de la dieta o durante enfermedad o intercu-
rrencia. Las cetonas pueden medirse en sangre
0 en orina, recomendando un rango terapéutico
individualizado dentro de las recomendaciones
en Tabla 8 Este se establecerd durante los
ajustes de la dieta.

La medicién de cetonas urinarias en lactantes
con panales requiere particular atencién (ver
Cuadro 3) y la recomendacion de ser posible es
que la medicion en lactantes sea en sangre.

Seguimiento durante los controles clinicos.

- Evaluar la eficacia de la DC segun el diario de
crisis y revisar la medicacion, también por cual-
quier otro beneficio observado: en todos los
controles.

- Evaluar la tolerancia a la DCy los efectos adver-
sos incluyendo preguntas acerca de la funcién
intestinal, suefio,conducta y apetito: en todos
los controles de seguimiento.

- Peso, talla y circunferencia cefélica: en todos los
controles de seguimiento.

- Test bioquimicos en sangre y orina se detallan
en Tabla 10. Los tests deben repetirse mas fre-
cuentemente si hay resultados anormales u
otros problemas.

- Ecografia Renal luego de 12 meses en DC.
Como un test extra si estéa clinicamente indica-
do en caso de hematuria detectada en 3 contro-
les consecutivos o si el lactante muestra irritabi-
lidad inexplicable (al inicio y durante la DC).

- EEG: cuando esté clinicamente indicado.

- ECG: al inicio y si est4 clinicamente indicado.

- Debido a los pocos datos de referencia en esta
poblacién, el monitoreo de rutina con DEXA no

se recomienda en lactantes.

Tabla 10: Recomendaciones para el control bioquimico
durante el seguimiento.




6.5.2 Efectos adversos de la Dieta Cetogénica
durante el seguimiento.

Especificos en lactantes.

La Tabla 11 resume la incidencia de efectos ad-
versos reportados en la literatura con el uso de
la DC en los lactantes. Los mas comUnmente
vistos fueron los disturbios gastrointestinales
especialmente constipacion y reflujo, la alteracion
de los niveles plasmaéticos de lipidos, célculos
renales y acidosis. La mayoria de los efectos
adversos fueron transitorios y pudieron ser con-
trolados sin discontinuar la DC con un alto nivel
de controles como se recomiendan en tabla 10.

Sin embargo, Eun y col. reportaron que un 37%
de su grupo de 43 lactantes descontinuaron la
DC debido a complicaciones®.

La mayoria de los estudios se basan en datos
retrospectivos, lo cual implica una baja calidad en
la evaluacion de los efectos adversos.

Gastrointestinales.

Los problemas gastrointestinales como los vomi-
tos, nduseas, diarrea y disconfort abdominal son
comunes y continuos durante la DC, sin embargo
pueden ser aliviados con manipulacién dietaria,

ver seccién 6127,

Crecimiento.

Hay evidencia de que el crecimiento se altera en
nifios con DC™ * los mas pequefios pueden
estar en mayor riesgo”. El seguimiento a largo
plazo de los nifios tratados con DC en el pasado
sugieren que aunque el crecimiento mejora luego
de la discontinuacion de la DC, la ganancia en
talla puede ser aln menor a la esperada.”
Sin embargo, el retraso de crecimiento parece ser
un problema en nifios en DC clésica y Dieta MCT
aunque esta Ultima provea significativamente
mas proteinas®, se ha sugerido que la pres-
cripciéon de unratio proteina-energia de al menos
15g proteina/100 kcal puede ayudar a prevenir
las alteraciones del crecimiento™.

Deficiencias Nutricionales.

Los nifios con epilepsia farmaco-resistente estan
en riesgo de deficiencia de vitamina D antes de
iniciar la DC* y aunque los niveles pueden
normalizarse durante esta terapia dietética con
suplementacion de vitamina D, ha sido reportada
una disminucién en el contenido mineral éseo
durante la dieta cetogénica® a pesar de lograr
reduccién en la medicacién anticonvulsivante.
La deficiencia de selenio también puede ocurrir
en nifios durante la DC* con el riesgo de
alteracion de la funcién miocardica™

También se ha visto hipomagnesemia®™, y
esto puede llegar a ser un problema en los nifios
en DC cléasica a pesar de la suplementacién con
micronutrientes.”™

La deficiencia de Vitamina C ha sido reportada
en un inicio en DC* pero los niveles plasma-
ticos de vitaminas liposolubles A y E se encuen-
tran frecuentemente aumentados como conse-
cuencia de la alta ingesta de grasas® Se ha
visto una disminucién en los niveles de carnitina
de nifios y jovenes durante los primeros meses
de la DC, requiriendo incluso en algunos casos
suplementacion, aunque los niveles tienden a
normalizarse con el tiempo durante esta terapia.

Cardiovascular.

Los niveles plasmaéticos de lipidos pueden elevar-
se frecuentemente con la DC y se han reportado
aumentos significativos de lipoproteinas aterogé-
nicas ApoB en nifios luego de 6 meses™.
Aunque hay evidencia de una tendencia hacia la
normalizacion de los valores con el tiempo de
DC™" esto genera preocupacién acerca de los
efectos adversos a largo plazo en la funcién
vascular. Los estudios sugieren que mientras que
la rigidez arterial puede aumentar inicialmente,”
los cambios en la funcion arterial observa-
dos dentro del primer afio del tratamiento con la
DC no son significativos luego de los 24 meses
y aparentan ser reversibles™.




Célculos renales.

El uso de la DC en lactantes puede aumentar el
riesgo de célculos renales en comparaciéon con
nifos més grandes. Sumado al factor de la edad,
la presencia de hipercalciuria también aumenta
el riesgo para el desarrollo de calculos renales™.
Se han reportado célculos de &cido Urico, oxalato
de calcio, fosfato de calcio o de composicion
mixta en hasta un 7% de los nifios en DC**"*.
Puede haber un aumento del riesgo con la dura-
cién a largo plazo del trata-miento® y con el uso
concurrente de inhibidores de la anhidrasa car-
bonica®. La ingesta oral diaria de citrato de
potasio, que tedricamente alcaliniza la orina y
solubiliza el calcio urinario, puede sugerirse para
prevenir los célculos rena-les, en particular en
los pacientes con factores de riesgo acumulados.
Un estudio retrospectivo en el que se compard
a los pacientes tratados con DC con o sin
suplemento diario de citrato de potasio ha
sugerido un efecto preventivo™.

Tabla 11: Efectos secundarios notificados de la dieta cetogénica en lactantes.

Otros efectos secundarios.

Otros efectos secundarios notificados, aunque
poco frecuentes, de la DC son el aumento del
riesgo de infeccién, presencia de hematomas,
elevacion del 4&cido Urico sérico, fracturas,
pancreatitis, neumonia lipoidea y anomalias
cardiacas™ ">,
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7. Protocolo de Emergencia.

7.1 Dieta Cetogénica durante la enfermedad.

|
Durante la enfermedad, es mds importante
tratar la enfermedad (aguda) que mantener
una cetosis éptima.***

|

Importante

- En la consulta con los padres, el pediatra y/o
médico determina cuédndo hay que ponerse en
contacto en caso de enfermedad.

- Cada nifo recibe un plan de emergencia a me-
dida en caso de enfermedad.

- Las cetonas deben controlarse con mayor fre-
cuencia en consulta con el médico.

- Medir la glucosa en sangre en caso de palidez
y otros signos que puedan indicar una hipo-
glucemia.

- Mantener el equilibrio de liquidos (comprobar la
orina pesando los panales)

- No insistir en la alimentacién; aceptar una in-
gesta de alimentos mas limitada durante los
dias de enfermedad.

- Cada vez que haya vomitos / diarrea, com-
pensar con SRO* 10 ml / kg de peso corporal.

* Uso de la solucion de rehidratacién oral (SRO):
Para calcular la cantidad permitida de SRO / 24
horas, se asumira inicialmente el nivel de carbo-
hidratos de la DC individual. Este es un factor
decisivo para la dosificacién y el uso de las SRO
durante los periodos de enfermedad.

Un punto a tener en cuenta durante la enferme-
dad es el mayor riesgo de hipercetosis. Esto es
causado por la reduccion de la ingesta de energia
y carbohidratos en combinacién con un aumento
en el metabolismo debido a la enfermedad. Es
necesario realizar controles frecuentes de ceto-
nas/glucosa en sangre con el uso de carbohidra-
tos adicionales segin sea necesario (SRO adi-
cionales, solucion de glucosa).

** Preparacion y uso:

100 ml de SRO, preparados segun las indica-
ciones del envase, contienen 2,2 gramos de hi-
dratos de carbono.

Con la DC clésica, sélo se puede utilizar una
cantidad muy limitada de SRO (solucién estandar),
que se complementa con agua hasta alcanzar la
cantidad de liquido necesaria. Es importante
hacer hincapié en esto en el plan de emergencia
individual del paciente.

Con la DC con MCT, se puede utilizar mas SRO
(solucion estandar).

Enfermedad, fiebre SIN vémitos y/o diarrea

Se debe contactar inmediatamente con el pedi-
atra/meédico tratante.

Fase 1: DC clésica

Primeras 24 horas

- Si no se acepta el programa de alimentaciéon
actual (mamadera/leche materna/alimentos
sélidos); dar numerosas y pequefias porciones
a lo largo del dia.

DC con pequeiias cantidades de MCT:

- Dividir las emulsiones MCT en porciones méas
pequenas a lo largo del dia:

Es importante dar el MCT sélo si el nifio ha
comido alimentos que contienen carbohidratos.
Si el nifno come el 50% de su comida entonces
sélo debe administrarse la mitad de la emulsion
MCT.

- Ofrezca alimentos limitados en fibra dietética,
también en pequefias porciones.

Para la alimentacién por sonda enteral:

- Dar numerosas y pequefias porciones a lo largo
del dia.

- Bajar el goteo de la bomba cuando se utilice la
bomba de alimentacion o cambiar a alimenta-
cioén continua.




Fase 2:

Si las molestias remiten, se puede pasar a la
alimentacién habitual con DC (alimentacion con
mamadera/leche materna/alimentacion sélida)
Si las molestias no remiten, los consejos mencio-
nados en la fase 1, las primeras 24 horas, pueden
continuarse durante un méaximo de 2 dias.

Enfermedad, fiebre CON vémitos y/o diarrea

Consultar siempre al pediatra/médico tratante
sobre los ajustes dietéticos a seguir.

Fase 1: DC clasica o DC con pequeiias cantidades
de MCT y alimentacién enteral:

Primeras 24 horas
- Dar SRO segun las pautas anteriores.

Para las necesidades de liquidos, véase la tabla
6a/b.

- Compensar cada episodio de vomitos/diarrea
con SRO* 10 ml / kg de peso corporal. Utilizar
la composicién de SRO indicada en el plan de
emergencia individual.

Fase 2: dieta clasica

- Calcule las comidas en una proporcion 10
inferior a la de la dieta original (es decir, 2:1 si
la dieta original es de 3:1)

- Si no se toleran las comidas habituales, dar

numerosas y pequenas porciones a lo largo
del dia.

DC con pequerias cantidades de MCT:

- Dividir las emulsiones MCT en porciones mas
pequefas a lo largo del dia: Es importante dar
MCT sélo si el nifo ha comido alimentos que
contengan carbohidratos. Si el nifio come el
50% de su comida entonces sélo debe ad-
ministrarse la mitad de la emulsién MCT.

- Ofrezca alimentos limitados en fibra dietética,
también en pequefias porciones.

Para la alimentacién por sonda enteral

- Diluir el alimento 7% - % con agua.

- Dar numerosas y pequenas porciones a lo largo
del dia.

- Bajar el goteo de la bomba cuando se utilice la
bomba de alimentacién o cambiar a alimenta-
cién continua por goteo.

TENGA EN CUENTA:

- AsegUrese de que la ingesta de liquidos es su-
ficiente, véase la tabla 6 a/b.

- Compensar cada episodio de vomitos / diarrea
con 10 m |/ kg de peso corporal de SRO™
Utilizar la composicién indicada en el plan de
emergencia individual.

- Fase 3: Si las molestias remiten, se puede pasar
a la DC habitual.

7.2 Cuidados intensivos.

En un nifio establecido en la DC que necesita
ayuno y requiere hidratacién intravenosa por esta
U otras razones, deben evitarse las soluciones
que contengan glucosa; debe utilizarse solucién
salina al 045% o 09% de Ringer Lactato. Los
niveles de azUcar en sangre y de cetonas deben
controlarse cada 6 horas. El ayuno sin aporte de
glucosa IV debe limitarse a un maximo de 6
horas. En caso de que los niveles de glucosa en
sangre caigan < 2-2,5mmol/| (aproximadamente
40mg/dl) esto debe ser tratado inmediatamente
con 2-4 gramos de carbohidratos en forma de
bolo. Esto puede hacerse afadiendo una solucién
al 10% (lactantes pequefios < 4 meses) o una
solucién de glucosa al 5% (lactantes mayores)
para alcanzar niveles de glucosa en sangre
dentro del rango normal > 3 mmol/l o 50-60
mg/dl. Vuelva a comprobar los niveles de glucosa
después de 15-20 minutos.

Si el nifio tiene una sonda de alimentacién ente-
ral o una gastrostomia y se cree que esta absor-
biendo, se puede utilizar una DC liquida seguin se
tolere. En caso de que los niveles de glucosa




caigan < 2-25mmol/l (aproximadamente 40
mg/dl), esto debe tratarse inmediatamente con
un bolo de glucosa de 2-4 gramos de carbohi-
dratos. Esto puede hacerse afiadiendo 30-60ml
de jugo para alcanzar niveles de glucosa dentro
del rango normal > 3mmol/l o 50-60 mg/dL.
Vuelva a comprobar los niveles de glucosa des-
pués de 15-20 minutos.

Hay que tener cuidado para evitar la aspiracion.
También puede utilizarse la alimentacién por
sonda enteral en caso de estado epiléptico que
haya fracasado el tratamiento de primera y se-
gunda linea.
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8. Evaluacién.

El objetivo general del tratamiento es reducir, o
controlar las crisis epilépticas. Para controlar esto
es importante que las crisis se documenten en
forma diaria. Se pueden lograr otros beneficios
secundarios, como la reduccion de los FAE, asi
como el aumento del estado de alerta y la aten-
cién, aunque ninguno de estos puede predecirse.

El objetivo del tratamiento en caso de crisis intra-
tables varia segun el curso de la enfermedad. Los
espasmos infantiles son el tipo de convulsion
mas frecuente en el primer afo de vida. Cuando
se utiliza la DC en Epilepsia refractaria como
tratamiento de primera, segunda o tercera linea,
el objetivo sigue siendo conseguir la ausencia de
convulsiones. Después de un mes de tratamiento
con la DC, un neurdlogo infantil debe evaluar al
paciente para discutir el uso de un FAE ademas
de la DC". Cuando se utiliza la DC en la Epi-
lepsia refractaria, los objetivos generales son
similares a los de los otros sindromes epilépticos
resistentes a los farmacos (reduccién de las
crisis y de los FAEs).

Con frecuencia se observa una mejoria cognitiva
o psicomotriz. Esto ha sido reportado por varios
estudios que utilizan la DC en nifios” * . Este
resultado requiere una mayor evaluacion en el
futuro. Los datos actuales estéan limitados por el
pequefio tamafo de los grupos en estudios no
controlados. Los datos se basan en el informe de
los padres durante las consultas o con un cues-
tionario. El uso de escalas validadas de neurode-
sarrollo o de pruebas estandarizadas que puedan
repetirse para evaluar el estado de alerta o la
atencion permitiria una mejor evaluacion en futu-
ros estudios.

Periodo de evaluacién.

El equipo cetogénico (que incluye al neurdlogo y
al dietista) debe realizar una evaluacion formal
de la eficacia de la DC en cualquier momento,
dependiendo de la gravedad de la epilepsia y del
numero de otras opciones de tratamiento que se
hayan probado previamente. También debe te-
nerse en cuenta la tolerancia y la capacidad de
los padres o cuidadores para cumplir plenamente
las restricciones dietéticas.

Sélo hay un estudio que informa el momento en
que mejoran las crisis en los pacientes que res-
ponden a la DC*. Este estudio retrospectivo
evalud el tiempo de reduccién de las convul-
siones en 118 pacientes con epilepsia que empe-
zaron a recibir la DC. El 84% tuvo una reduccién
de las crisis. El primer signo de mejora se observé
después de un tiempo medio de 5 dias (1-65
dias). El 75% tuvo una mejora en los primeros 14
dias de la dieta y el 90% en 23 dias™.

Basandonos en este estudio, sugerimos que la
DC se mantenga durante 2-3 meses para evaluar
sin duda la eficacia de la misma. Durante este
tiempo puede ser necesario realizar ajustes de la
dieta.

Como se ha mencionado, el retraso en el control
de las crisis se ha descrito como un factor pro-
nostico en las crisis intratables. El paciente con
crisis refractarias tratado con DC como primer,
segundo o tercer tratamiento (el objetivo del
tratamiento sigue siendo la ausencia de convul-
siones) debe ser evaluado por el neurdlogo
infantil después de un mes de DC para consi-
derar un tratamiento adicional.
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9. Discontinuacién de la dieta.

La DC se suele continuar durante al menos 2
anos en los nifios que han presentado un control
efectivo de las convulsiones. Existe evidencia
acerca de que el control de las convulsiones pue-
de mantenerse después de volver a una dieta
normal en los nifios que tienen una respuesta po-
sitva a la terapia dietética®. Los nifios con
deficiencia de GLUT1 y deficiencia de PDCD no
suelen interrumpir la DC, ya que con ello se esté
tratando el defecto metabdlico subyacente, asi
como las convulsiones que presentan. Sin em-
bargo, existe evidencia de que pueden tolerar un
ratio menor a largo plazo. En el caso de la Epilep-
sia refractaria, un estudio en el que se aleatorizd
a los pacientes sin convulsiones para que sus-
pendieran la dieta a corto plazo (8 meses) o a
largo plazo (2 afios) no mostré diferencias en la
tasa de recaida de las convulsiones entre los dos
grupos™. Teniendo en cuenta la posible apari-
cion de efectos secundarios, incluidas las conse-
cuencias en el crecimiento, se podria considerar
una duracién més corta de la DC en la Epilepsia
refractaria. Se necesitan més estudios para con-
firmar o refutar esto.

La discontinuacién de la dieta debe hacerse gra-
dualmente, en forma escalonada a lo largo de
semanas o meses. Cuanto mas tiempo haya es-
tado el nifio con la dieta cetogénica, mas largo
serd el periodo de retirada aconsejado; si no hay
convulsiones, el proceso puede durar 3-4 meses.
La relacién cetogénica se reducird lentamente,
por ejemplo, en 0,25, 05 o 1,0 cada pocos dias,
semanas, o mas lentamente, por ejemplo, cada
mes. Sin embargo, si la dieta no ha aportado
ningun beneficio, es posible realizar la disconti-
nuacion completa en un plazo de 2 semanas,
especialmente en el caso de los nifios pequefios
que necesitan pasar réapidamente a la siguiente
opcion de tratamiento. Los niveles de cetonas
pueden controlarse durante este tiempo y, una
vez que ya no estén presentes en los anélisis de
sangre u orina, la transicion a la dieta normal
puede hacerse més rapidamente. Este proceso
puede ser un momento de ansiedad para los
padres o cuidadores, que pueden necesitar tran-
quilidad y apoyo. Si en algin momento se pro-
duce un deterioro en el control de las convulsi-
ones, el nifio puede volver a la Ultima relacion
cetogénica utilizada. Las fuentes de hidratos de

carbono refinados sélo deben reintroducirse con
precaucion una vez que el nifo se haya estable-
cido plenamente en una dieta normal sin efectos
NOCIVOS.
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Financiacién y declaraciones de conflicto
de interés.

El grupo del proyecto recibié apoyo financiero
(s6lo gastos de viaje y hotel) para asistir a la
reunion en el DMIMD (Dietary Management of
Inherited Metabolic Disorders conference) en
Londres. Todos los autores han visto y aprobado
el manuscrito final. La Dra. Elizabeth Neal recibié
una subvencion sin restricciones de Nutricia. Elles
van der Louw, Dorine van den Hurk, el Prof. Dr.
Stéphane Auvin y la Prof. Dra. Helen Cross no
recibieron apoyo financiero.
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Apéndices.

Ejemplo Dieta Cetogénica basada en la dieta clasica,
alimentacién con mamadera completo

Ejemplo Dieta Cetogénica basada en alimentacion
con biberdn, introduccion de alimentos sélidos en la

(holandés/aleman).

Lactante 4 - 6 meses

Peso:

+65 kg

Requerimiento de
energia:

540 Kcal (tabla 4)

Requerimiento de
proteinas:

78-91 gramos (tabla 5)

Requerimiento de
liquidos:

715-780 ml (tabla 6)

Composicién del
biberon:

- 77 gramos de Ketocal 3:1°
en polvo

- Agua hasta 780 ml

Porciones:

6x130 ml o
5 x 155 ml alimentacién
con biberén

Calorias por dia:

538 | 83 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia:

12 | 18 gramos de
proteina/kg de peso
corporal

(9 energia%)

Gramos de grasa
(TCL) por dia:

52 | (87% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

55 | (4 % de energia)

Liquido por dia:

780 | 120ml de liquido/kg
ml | de peso corporal/dia

Relacion: 3:1

dieta clasica (holandés/aleman).

Lactante 4 - 6 meses

Peso:

+65 kg

Requerimiento de
energia:

540 Kcal (tabla 4)

Requerimiento de
proteinas:

78-91 gramos (tabla 5)

Requerimiento de
liquidos:

715-780 ml (tabla 6)

Composicién del
biberon:

- 77 gramos de Ketocal 3:1°
en polvo

- Agua hasta 780 ml

Porciones:

4 biberones de 155 ml

1 pequefia comida (verduras)*

[v)compensada conel 5
iberon. (en caso de que el

bebé coma media racion, se

compensa con 75 mlde

biberon)

Calorias por dia:

538 | 83 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia:

12 1,8 gramos de
proteina/kg de peso
corporal

(9 energia%)

Gramos de grasa
(TCL) por dia:

52 | (87% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

55 | (4 % de energia)

Liquido por dia:

780 | 120ml de liquido/kg
ml | de peso corporal/dia

Relacién: 3:1

*vegetal/doble crema/margarina/aceite calculado con la misma
composicion nutricional de 1 botella (= 107 kcal, 2,4 gramos de
proteinas, 10 gramos de grasas, 1 gramo de hidratos de carbono




Ejemplo Dieta Cetogénica con introduccién de comida
oral basada en la dieta clasica (holandesa/alemana).

Lactante 6-9 meses

Peso:

+85 kg

Necesidades energéticas:

+ 705 Kcal (tabla 4)

Necesidad de proteinas:

+10,2 gramos (tabla 5)

Necesidad de liquidos:

+ 765 - 850 ml (tabla 6)

Composicién de la

- 70 gramos de Ketocal 3:1°

mamadera: en polvo
- 10 ml de Calogen® sin sabor
- Agua hasta 800 ml
Porciones: 3 mamaderas de 200 ml

2 mamaderas de 100 ml

Ademas de la alimentacién con mamadera:

Fruta:

Fruta con 2,5 gramos de
hidratos de carbono*.

25 gramos de crema

(35 gramos de grasa/100
gramos)

Cena:

Verduras con 1 gramo de
hidratos de carbono™.

10 gramos de carne de pollo
8 gramos de aceite

Calorias por dia:

538 | 83 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia :

12 1,8 gramos de
proteina/kg de peso
corporal

(9 energia%)

Gramos de grasa
(TCL) por dia:

52 | (87% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

55 | (4 % de energia)

Liquido por dia:

780 | 120ml de liquido/kg
ml | de peso corporal/dia

Relacién: 3:1

*Segun la lista de variaciones o el programa de célculo cetogénico.

Ejemplo de Dieta Cetogénica con introduccién de una
pequena cantidad de emulsion TCM

(holandés/aleman).

Lactante 9 - 12 meses

Peso:

+95 kg

Necesidades energéticas:

+ 800 Kcal (tabla 4)

Necesidad de proteinas:

+ 11,4 gramos (tabla 5)

Necesidad de liquidos:

+ 850 - 950 ml (tabla 6)

Desayuno:

Mamadera de 200 ml de
alimentacién con férmula
cetogénica

Colacién de la mafiana:

Fruta con 2,5 gramos de
hidratos de carbono™.
25 gramos de crema (35
gramos de grasa/100
ramos)
amadera de 65 ml de
alimentacién con férmula
cetogénica
75 - 100 ml de bebida sin
carbohidratos

Almuerzo:

11 gramos de pan integral
8 gramos de margarina
dietética (> 70 gramos de
%rasa / 100 gramos)

0 gramos de queso 48+
(para untar) o productos
céarnicos grasos®
Botella de 65 ml de alimen-
tacion de formula cetogénica
75 - 100 ml de bebida sin
carbohidratos

Cena:

Papas y verduras con 5
gramos de hidratos de
carbono™.

15 gramos de carne

8 gramos de aceite

Botella de 65 ml de alimen-
tacion de formula cetogénica
75 - 100 ml de bebida sin
carbohidratos

Por la noche:

Mamadera de 200 ml con
formula cetogénica

Composicién de la

- 50 gramos de Ketocal 3:1°

mamadera: en polvo

- 30 ml de Liquigen®.

- Agua hasta 600 ml
Porciones: 2 mamaderas de 200 ml

3 mamaderas de 65 ml

Calorias por dia:

806 | 85 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia :

15 | 16 gramos de
proteina/kg de peso
corporal

(7 % de energia)

Gramos de grasa total
al dia:

- Gramos de LCT al dia:
- Gramos de MCT al dia:

75 [ (84% de energia)

-60 %67% de energia)
-15 17% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

17 (8 % de energia)

Liquido por dia:

900 | 95ml de liquido/kg de
ml peso corporal/dia

Relacion: 2,7 : 1

*Segun las listas de variaciones o el programa de célculo
cetogénico.




Ejemplo de Dieta Cetogénica con una pequefia canti-

dad de emulsién TCM (holandesa/alemana).

Lactante 12 meses

Peso:

+10-1 kg

Necesidades energéticas:

+ 900 Kcal (tabla 4)

Necesidad de proteinas:

+13 gramos (tabla 5)

Necesidad de liquidos:

+1000 ml (tabla 6)

Desayuno:

15 gramos de pan integral
8 gramos de margarina
dietética (> 70 gramos de
%rasa /100 gramos

0 gramos de queso 48+
(para untar) o productos
cérnicos grasos™.
O Papilla preparada con:
60 ml de leche entera
17 ml de nata doble (> 35
gramos de grasa / 100

ramos)

gramos de cereales

(Bambix ® granos finos)
17 ml de Liquigen® + 10 ml
de bebida de yogur (0% de

rasa, sin az(Jcar%

ebida sin carbohidratos

Colacién de la mafiana:

Fruta con 2,5 gramos de
hidratos de carbono™.
25 gramos de crema fresca
(35 gramos de grasa/100
ramos)
ebida sin carbohidratos

Almuerzo:

15 gramos de pan integral
8 gramos de margarina
dietética (> 70 gramos de
%rasa / 100 gramos)

0 gramos de queso 48+
(para untar) o productos
carnicos grasos”.

17 ml de Liquigen® + 10 ml
de bebida de yogur 0% de
rasa, sin azicar

ebida sin carbohidratos

Merienda:

1 pequeno 'keto-muffin'
bebida sin carbohidratos

O: alimentacién con formula
cetogénica en mamadera a
base de 15 gramos de
Ketocal 3:1 polvo + 100-150
ml de agua

Cena:

Papas y verduras con 7,5
gramos de hidratos de
carbono*.
20 gramos de carne
10 gramos de aceite
17 ml de Liquigen®+ 10 ml
de bebida de yogur (0% de
rasa, sin aZL’JcaS
ebida sin carbohidratos

Por la noche:

Mamadera de alimentacién
de férmula cetogénica
compuesto por 15 gramos
de Ketocal 3:1° en polvo +
100-150 ml de agua

Calorias por dia: 925 | 85 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina 18 | 16 gramos de

por dia: proteinas/kg de peso
corporal
(8 % de energia)

(BIrS[nos de grasa total 82 [ (79% de energia)

al dia:

- Gramos de LCT al dia: -56 ESS% de energia)

- Gramos de MCT al dia: - 26 25 % de energia)

Gramos de hidratos de 28 (12% de energia)

carbono al dia:

Liquido por dia: 1000 | 95 ml de liquido/k

ml de peso corporal/dia

Relacion: 1,8 : 1

*Segun las listas de variaciones o el programa de célculo
cetogénico.




Ejemplo de Dieta Cetogénica basada en la alimenta-
cién con mamadera completo (EEUU).

Lactante 4 - 6 meses
Peso: +6,25 kg

Necesidad de energia: 645 Kcal(~90-100 kcal/kg/d)

Necesidad de proteinas: 75-94 gramos(~12-15 g/kg/d)

Necesidad de liquidos: 625-750 ml(~100-120 ml/kg/d)

Composicién del 84 gramos de Ketocal 3:1°

biberon: en polvo
Agua hasta 700 ml
1ml de aceite TCM en cada toma
Porciones: 100 ml cada 3 horas
X 7 tomas/dia
Calorias por dia: 645 103 kcal/kg de peso
corporal
Gramos de proteina 13 2,1 gramos de
por dia: proteina/kg de peso
corporal
(8 % de energia)
Gramos de grasa total
al dia: 63 (88% de energia)
Gramos de grasa
(TCL) al dia: -56 (78% de energia)
Gramos de TCM
al dia: -7 (10 % de energia)
Gramos de hidratos de 6 (4 % de energia)

carbono al dia:

Liquido por dia: 700 ml| 112 ml de liquido/kg

de peso corporal/dia

Relacién: 3,25 : 1

*Nota: El bebé no tenia buen progreso de crecimiento al iniciar el
tratamiento con la Dieta Cetogénica por lo que se utilizaron méas
kcal/kg/d que para un bebé con tendencia de crecimiento estable.
También tenia un reflujo importante, por lo que se recomendaron
comidas méas pequenas y mas frecuentes. El aceite TCM se
afadio al final de la admision debido a la falta de cetosis en la
proporcion 3:1.

Ejemplo Dieta Cetogénica basada en alimentacién con
biberén, introduccién de alimentos sélidos basados
en la dieta clasica (ESTADOS UNIDOS).

Lactante 4 - 6 meses
Peso: + 6,25 kg
Necesidad de energia: 645 Kcal(~90-100 kcal/kg/d)
Necesidad de proteinas: 75-94 gramos(~1,2-15 g/kg/d)
Necesidad de liquidos: 625-750 ml(~100-120 ml/kg/d)
Composicién del 84 gramos de Ketocal 3:1°
biberon: en polvo
Agua hasta 700 ml
1ml de aceite TCM en cada toma
Porciones: 7 mamaderas de 100 ml; sin
purés
Sabor: Puré de plata o de carne/ver-
duras con aceite de coco o
mantequilla afiadida a la
proporcién. No incluir en el
recuento de calorias a menos
que se consuman mas de 5
cucharadas de forma regular
0 se aumente excesivamente
de peso.
Calorias por dia: 645 103 kcal/kg de peso
corporal
Gramos de proteina 13 2,1 gramos de
por dia: proteina/kg de peso
corporal
(8 % de energia)
Gramos de grasa total
al dia: 63 (88% de energia)
Gramos de grasa
(TCL) al dia: -56 (78% de energia)
Gramos de TCM
al dia: -7 (10 % de energia)
Gramos de hidratos de 6 (4 % de energia)
carbono al dia:
Liquido por dia: 700 ml| 112 ml de liquido/kg
de peso corporal/dia
Relacion: 3,25 : 1

*Nota: El bebé no tenia buen progreso de crecimiento al iniciar el
tratamiento con la Dieta Cetogénica, por lo que se utilizaron mas
kcal/kg/d que para un bebé con tendencia de crecimiento estable.
También tenia un reflujo importante, por lo que se recomendaron
comidas méas pequenas y mas frecuentes. El aceite TCM se
anadio al final dei

proporcién 3:1.

a admision debido a la falta de cetosis en la




Ejemplo Dieta Cetogénica con introduccion continuada
de alimentos basados en la dieta clésica con aceite
de coco (MCT) (ESTADOS UNIDOS).

Ejemplo Dieta Cetogénica con introduccién de alimen-
tos orales basados en la dieta clasica con aceite de
coco (TCM) (ESTADOS UNIDOS).

Lactante 6-9 meses

Lactante 9 - 12 meses

Peso:

+904 kg

Peso:

+10 kg

Necesidades energéticas:

+ 650 Kcal (~70-75 kcal/kg/d)

Necesidades energéticas:

+ 730 Kcal (~70-75 kcal/kg/d)

Necesidad de proteinas:

+11-13,5 gramos (~ 1,2-15 g/kg/d)

Necesidad de proteinas:

+12-15 gramos (~ 1,2-15 g/kg/d)

Necesidad de liquidos:

+900 - 995 ml (~100-110 ml/kg/d)

Composicién del

- 68 gramos de Ketocal 4:1° en polvo

Necesidad de liquidos:

+1000 ml (~100 ml/kg/d)

Composicién del vaso
con pico/vaso abierto

- 27 gramos de Ketocal 4:1° en
olvo

biberon: —;2 gramos de polvo Gerber Good - 6 gramos de polvo Gerber Good
tart tart
- Agua hasta 900 ml - 16 onzas de leche de almendras
sin endulzar
Porciones: 5 x 180 ml/dia - Agua hasta 1000 ml
Porciones: 5x 200 ml/dia

Ademas de la alimentacién

con mamadera:

2 comidas de verduras
para bebés con 100
calorias cada una.

Ejemplo de opciones:

#1: 21 gramos de verduras del grupo
B + 5 gramos de coco

#2:16 gramos de guisantes + 5
gramos de coco

#3:14 gramos de batata + 5 gramos

Junto a la taza para
sorber/taza abierta:

4 comidas de 130 calorias
cada una (Introducir més
textura

Ejemplo de opciones:

#1: 31 gramos de verduras del
grupo B + 5 gramos de queso
americano + 11 gramos de carne
magra + 10 gramos de aceite

de coco Las opciones de comida
variaban entre verduras, de coco
Calorias por dia: 650 72 kcal/kg de peso grUtaS y Camesfcon acgne #2:13 gramos de verduras del
corporal greaggco e Ui @ grupo B + 23 gramos de jamén
j ’ +13 gramos de aceite de coco
Gram{os. de proteina 13 14 gramos de En promedio, cada comida #3: 9 gramos de verduras del
por dia : protelnai/kg de peso gontlene 12 gramos de aceite | grypo B + 21 gramos de garbanzos
((:gr/ooéz energia) Slcece +13 gramos de aceite de coco
Lals te><éurasl se introdujeronl
" utilizando alimentos normales
galrgir;os de grasa total 52 (87% de energia) T el s ke
Gramos de grasa . .
(TCL) al dia - .55 (76 % de energia) Calorias por dia: 730 73 kcal/lkg de peso
Gramos de TCM . ) cloereif]
al dier 4 (9 % de energfa) Gramos de proteina 15 1,2 gramos de
Gramos de hidratos de 12 (7 % de energia) por dia : proteina/kg de peso
carbono al dia: ‘(C%VE/OBGI S
b de energia
Liquido por dia: 900ml | 100 ml de liquido/kg
de peso corporal/dia (BIrgmos de grasa total 69 (85% de energia)
al dia:
Relacion: 2.5 1 - Gramos de LCT al dia: - 45 E46% de energiag
I ' - Gramos de MCT al dia: -32 39% de energia
*Nota: El paciente estaba con polvo 4:1 por cobertura de su seguro. (Si se utiliza aceite de
El paciente se encontraba recibiendo un ratio 2,5:1 y con el coco y se asume que el
mismo libre de crisis convulsivas debido a valores de glucosa en 66% es MCT)
sangre en el ratio 3:1. Comidas calculadas usando el programa de
célculo de dieta cetogénica. Gramos de hidratos de 12 (7 % de energia)
carbono al dia:
Liquido por dia: 1000ml| 100 ml de liquido/kg
de peso corporal/dia

Relacién: 2,5 :1




Ejemplo Dieta Cetogénica con introduccion continua-
da de alimentos basados en la dieta clasica (sin MCT)
(ESTADOS UNIDOS)

Lactante 12 meses

Peso:

+13 kg

Necesidades energéticas:

+1050 Kcal (~80-85 kcal/kg/d)

Necesidad de proteinas:

+155-195 gramos (~1,2-1,5 g/kg/d)

Necesidad de liquidos:

+ 1150 ml (100 ml/kg hasta 10 kgﬁ
luego 50 ml/kg por encima de 10 kg)

Composicion del vaso para
sorber/vaso abierto (450
calorias y proporcién 4:1):

- 66 gramos de Ketocal 4:1° en polvo
- Agua hasta 720 ml

Opcioén 10:
Pepperoni y verduras
25 gramos de crema de leche

13 gramos de verduras del grupo B

13 gramos de Pepperoni (Hormel
Original)
5 gramos de aceite de coco

Opcion 11:

Rondas de Pizza de Pepperoni
45 gramos de crema de leche
13 gramos Salsa de tomate ﬁHunts)
2 gramos de queso mozzarella
parcialmente descremado
9 gramos de Pepperoni

Porciones:

240ml X 3/dia O 240ml X 2/dia
+120ml X2

Calorias por dia:

1050 | 80 kcal/kg de peso
corporal

Junto al vaso para sorber/va-
so abierto(600 calorias y
proporcion 4:1):

3 comidas de 200 calorias
cada una (proporcion 4:1)
+12 onzas de agua/dia para
satisfacer las necesidades
de hidratacion

Opcién T:

Carne magray fruta

25 gramos de cremaliquida
8 gramos 10% de fruta

12 gramos de carne magra

9 gramos de aceite de coco

Opcién 2:

Carne magra y verduras

25 gramos de crema liquida

9 gramos de verduras del grupo B
12 gramos de carne magra

9 gramos de aceite de coco

Opcioén 3:

Carne magra, verduras y palta

25 gramos de crema de leche

8 gramos de verduras del grupo B
9 gramos de carne magra
6;ramos de aceite de coco

24 gramos de palta

Opcion 4:

Perro caliente y fruta

25 gramos de crema de leche

6 gramos de 10% de fruta

22 gramos de perro caliente Oscar
Mayer Classic Beef Frank

5 gramos de aceite de coco

Opcioén 5:

Perro caliente y verdura

25 gramos de crema de leche

9 gramos de verduras del grupo B
22 gramos Oscar Mayer Classic
Beef Frank perro caliente

5 gramos de aceite coco

Opcidn 6:

Guacamole y verduras

38 gramos de verduras del grupo B
38 gramos palta

17 gramos de mayonesa

Opcion 7:

Tocino y palta

25 gramos de crema de leche

8 gramos de tocino Oscar Mayer
(original)

27 gramos de palta

4 gramos de aceite de coco

Opcidn 8:

Tocino y fruta

25 gramos de crema de leche

8 gramos 10% de fruta

8 gramos de tocino Oscar Mayer
(original)

8 gramos de aceite de coco

Opcién 9:

Huevo y verduras

25 gramos de crema de leche
7§ramos de verduras del grupo B
23 gramos de huevos (crudos, bien
mezclados)

9 gramos de aceite de coco

Gramos de proteina
por dia:

20 1,5 gramos de
proteina/kg de peso
corporal

(8 % de energia)

Gramos de grasa total
al dia:

105 (89% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

7 (3 % de energia)

Liquido por dia:

1150ml | 88 ml de liquido/k
de peso corporal/dia

Relacién: 4 :1




Ejemplo de Dieta Cetogénica basada en la alimenta-
cién con biberén completo (austriaco).

Ejemplo Dieta Cetogénica con introduccién de comida
oral basada en la dieta clasica (austriaca).

Lactante 3 - 6 meses Lactante 6 - 9 meses

Peso:

+65 kg

Necesidad de energia:

590 Kcal (tabla 4)

Peso:

+85 kg

Necesidad de proteinas:

10-14 gramos(1,6-2,2 g/kg)
(tabla 5)

Necesidades energéticas:

+ 774 Kcal (tabla 4)

Necesidades de liquidos:

780 - 980 ml (tabla 6)

Necesidad de proteinas:

+ 14 gramos (tabla 5)

Composicién de mamadera

- 84 gramos de Ketocal 3:1°
en polvo
- Agua hasta 840 ml

Necesidad de liquidos:

+1020 - 1275 ml (tabla 6)

Porciones:

6 x 140 ml hasta 4 x 210 ml
de biberon

Composicién de
mamadera:

4 x 200 ml de mamadera
2 x 150 ml de bebida sin
carbohidratos / agua

Calorias por dia:

590 | 91kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia:

12,6 | 1,9 gramos de
proteinas/kg de peso
corporal

(9 % de energia)

Gramos de grasa
(TCL) por dia:

57 |(87% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

59 | (4 % de energia)

Liquido por dia:

840 | 129 ml de liquido/kg
ml | de peso corporal/dia

Junto a la alimentacién
con mamadera:

Fruta (merienda)

2,5: 1 fruta con 17 gramos de
hidratos de carbono®.

16 gramos de mascarpone (41

%ramos de grasa/100 gramos)
4§ramos e requeson (ricota)

(20 gramos de grasa/100 gramos)
5 ml (5 g) de aceite de colza
(canola)

Verduras (almuerzo)

25 :1verduras a 1,3 gramos de
hidratos de carbono*

5 gramos de carne de vacuno

11 gramos de crema (36 gramos
de grasa/ 100 gramos

5 ml (5 g) de aceite de colza
(canola)

Relacion: 3:1

Calorias por dia:

790 93 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia:

165 1,9 gramos de
proteinas/kg de peso
corporal

(8 % de energia)

Gramos de grasa
(TCL) por dia:

77 (87% de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

10,2 (5 energia%)

Liquido por dia:

1100ml | 129 ml de liquido/kg
de peso corporal/dia

Relacion: mamaderas 3 : 1, comidas 2,5 : 1




Ejemplo de Dieta Cetogénica con alimentos liquidos y
sélidos de la DC clésica (austriaca).

Lactante 9 - 12 meses

Peso:

+95 kg

Necesidades energéticas:

+ 850 Kcal (tabla 4)

Necesidad de proteinas:

+15 gramos (tabla 5)

Necesidad de liquidos:

+ 950 ml (tabla 6)

Desayuno (3:1)

Botella de 200 ml de
alimentacién con férmula
cetogénica

Colaciéon matutina (1,5:1)

Fruta con 6,7 gramos de
hidratos de carbono®.
22 gramos de mascarpone
(355 gramos de grasa/100
ramos)
ml de aceite de colza (canola)
(6 gramos)
4 gramos de requeson (ricota)
100 - 150 ml de bebida sin
carbohidratos

Almuerzo (15:1)

30 gramos de pan bajo en

carbohidratos &,3 g de CH)

30 gramos de palta (235
ramos de grasa/100 gramos)

ramos de mascarpone

(35,5 gramos de grasa/100
ramos)*.
ml de aceite de colza (canola)

(3 5) o
100 - 150 ml de bebida sin
carbohidratos

Cena (15:1)

Papas y verduras con 4,1
ramos de hidratos de carbono™.
0 gramos de carne

5 ml de aceite de colza

(5 gramos)

25 gramos de crema (36

%ramos de grasa/100 gramos)
00 - 150 ml de bebida sin

carbohidratos

Por la noche (3:1):

Mamadera de 200 ml de
alimentacién con férmula
cetogeénica (3:1)

Durante las comidas liquidos
adicionales 2 x 100-150 ml
de bebida sin carbohidratos

Composicién de

- 40 gramos de Ketocal 3:1°

mamadera: en polvo
- Agua hasta 400 ml
Porciones: 2 x 200 ml de mamadera

Calorias por dia:

855 | 90 kcal/kg de peso
corporal

Gramos de proteina
por dia:

15 1,6 gramos de
proteina/kg de peso
corporal

(7 % de energia)

Gramos de grasa total
al dia:

786 | (83 % de energia)

Gramos de hidratos de
carbono al dia:

245 | (10 % de energia)

Liquido por dia:

950 | 100 ml de liquido/kg
ml de peso corporal/dia

Relaciéon media: 2,1: 1
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