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Resumo

Introducio: A dieta cetogénica consiste num regime alimentar
normoproteico, rico em lipidos e pobre em hidratos de carbono,
que mimetiza a resposta do organismo ao jejum prolongado. Tem
sido utilizada no tratamento de criancas com epilepsia refractaria.

Metodologia: Andlise retrospectiva de 27 criangas com epi-
lepsia refractaria, acompanhadas em Consulta de Neurologia
Pediatrica de um Hospital de nivel III e submetidas a dieta
cetogénica. Caracterizacdo da amostra no que diz respeito a
distribui¢@o etdria e por sexo, idade de institui¢do da dieta,
tipo de dieta instituida, durag@o da terapéutica, efeito da dieta
na redugdo do nimero de crises, na redugdo do niimero de far-
macos anti-epilépticos utilizados e na melhoria subjectiva da
atencdo, cogni¢do e socializagdo. Avaliaram-se também os
efeitos adversos concomitantes.

Resultados: Na maioria das criancas obtiveram-se resultados
favoraveis com redugdo do nimero de crises epilépticas: 8%
tiveram resolu¢do completa das crises, 23% uma redugdo da
frequéncia das crises superior a 90% e 23% uma redugdo da
frequéncia das crises entre 50-90%. Em 52% dos casos regis-
tou-se uma diminui¢cdo do nimero total de farmacos anti-epi-
Iépticos e em 74% houve melhoria ao nivel da atencdo e da
interac¢do com os outros. Em 44% registaram-se efeitos
adversos, mas a maioria foram efeitos ligeiros e apenas origi-
naram a interrup¢ao da dieta em dois casos.

Conclusoes: Os resultados favoraveis apoiam a utilizacdo da
dieta cetogénica em criancas com epilepsia muito grave e com-
provadamente resistente a outras formas de terapéutica. As
exigéncias inerentes a este tipo de terapéutica assim como a
ocorréncia de efeitos adversos implicam uma abordagem mul-
tidisciplinar com acompanhamento em dreas como Neuro-
pediatria, Pediatria Geral, Nutricdo e Dietética, entre outras.
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Ketogenic diet. The experience of a Pediatric
Department

Abstract

Introduction: Ketogenic diet is a normal protein, high fat and
low carbohydrate diet, which mimics the body’s response to
starvation. It has been used in the treatment of refractory
epilepsy.

Methods: Retrospective analysis of 27 children with refrac-
tory epilepsy, with a regular follow-up in Neuropediatrics and
submitted to ketogenic diet. Characterization of the sample
relative to age and gender, age of institution of the diet, type
of ketogenic diet, duration of the therapeutics, effects of the
diet in the reduction of the number of crises, in the reduction
of the number of anti-epileptic drugs and in the improvement
of the attention, cognition and socialization. The occurrence
of concomitant adverse effects was also analyzed.

Results: In the majority of cases the results were favorable,
with reduction of the number of epileptic crises: 8% with
complete resolution of the crises, 23% with a reduction of the
crises superior to 90% and 23% with a reduction of the crises
between 50-90%. In 52% of the cases there was a reduction of
the total number of anti-epileptic drugs used and 74% had an
improvement in attention and socialization. In 44% there
were adverse effects. However, the majority was mild and
only two implied of interruption of the diet.

Conclusions: The favorable results support the use of the
ketogenic diet in refractory epilepsies. The inherent require-
ments to this type of therapeutics, as well as the occurrence of
adverse effects, imply a multidisciplinary follow-up, inclu-
ding areas such as Neuropediatrics, General Pediatrics and
Nutrition, among others.

Key-words: ketogenic diet, refractory epilepsy, children,
effectiveness
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Introducio

A dieta cetogénica comecou a ser utilizada como terapéutica
anti-epiléptica na década de 1920, tendo caido em desuso
durante as décadas de 1970 1980, devido ao rapido desenvol-
vimento dos farmacos anti-epilépticos. No inicio da década de
1990 assistiu-se a um ressurgimento da dieta cetogénica'.

Actualmente, a dieta cetogénica é aceite como uma impor-
tante forma de tratamento de criancas com epilepsia refracta-
ria a terap€utica farmacoldgica, isto é, epilepsia sem controlo
adequado das crises apesar da instituicdo de tratamento far-
macoldgico correcto. Estima-se que entre 25 a 30% das crian-
cas com epilepsia venham a evoluir para esta forma grave®’.

A dieta cetogénica consiste num regime alimentar normopro-
teico, rico em lipidos e pobre em hidratos de carbono, com
proporgdes especificas e rigorosamente calculadas de modo a
que cerca de 75 a 90% das calorias tenham origem lipidica*.
Existem trés tipos de dieta cetogénica, consoante o tipo de
nutrientes lipidicos utilizados: dieta cetogénica cldssica (com
elevado teor de 4cidos gordos de cadeia longa, fornecendo 1 g
de hidratos de carbono + proteinas por cada 3.4 ou 5 g de lipi-
dos), dieta cetogénica com triglicéridos de cadeia média (com
cerca de 60% de triglicéridos de cadeia média) e dieta cetogé-
nica combinada (com cerca de 40% triglicéridos de cadeia
longa e 30% de cadeia média). Os diversos tipos de dieta pare-
cem ter eficdcia semelhante, registando-se diferengas no pala-
dar e na ocorréncia de alguns efeitos adversos’.

O mecanismo de ac¢do deste tipo de dieta n@o estd totalmente
esclarecido, sabendo-se que mimetiza a resposta do orga-
nismo ao jejum prolongado, através da indug@o de um estado
cetdtico, com producdo de beta-hidroxibutirato, acetoacetato
e acetona, que tém propriedades anti-convulsivantes. Entre os
mecanismos implicados no controlo das crises estdo a modi-
ficacdo do metabolismo energético cerebral e da excitabilida-
de neuronal, alteragdes nas propriedades da membrana celu-
lar, modificagdes em neurotransmissores e neuromoduladores
circulantes e a ac¢@o sedativa dos corpos cetonicos*®.

Habitualmente, a dieta inicia-se em regime de internamento
hospitalar, com monitorizacdo clinica e laboratorial, de acor-
do com o protocolo da institui¢do. A dieta instituida € ajustada
as especificidades de cada crianga, de forma a optimizar os
resultados pretendidos. O periodo de internamento é também
aproveitado para o ensino dietético e de todos os procedi-
mentos inerentes a realizacdo da dieta, posteriormente, em
ambiente familiar.

A eficécia da dieta cetogénica tem sido referida em intimeros
estudos. Uma revisdo sistemdtica do ano 2000 revelou uma
eficdcia desta terapéutica no controlo das crises em epilepsias
refractarias na ordem de 15,8% no controlo total das crises,
32.,2% no controlo de mais de 90% das crises e de 55,8% no
controlo de mais de 50% das crises’. Uma revisdo sistematica
mais recente® tem resultados sobreponiveis, com um controlo
total das crises estimado em 15,6% e com 33% de reducdo da
frequéncia das crises em mais de 50%.

Os estudos apontam para uma maior eficicia da dieta em
criancas até aos dez anos de idade, facto atribuido a uma
maior capacidade de utilizagdo dos corpos ceténicos como
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substrato energético e a uma maior dependéncia na prepara-
cdo e administragdo das refei¢des’. A dieta parece ser igual-
mente eficaz em epilepsias com crises generalizadas e par-
ciais"'*". Também parece melhorar de forma significativa a
qualidade de vida destas criancas, em relagdo a sua interac¢io
social, aprendizagem e capacidades cognitivas. Tal raramente
¢é referido na literatura em geral e sempre de forma subjec-
tiva>*'?. Salienta-se, no entanto, uma maior preocupacao sobre
estes aspectos, normalmente mais valorizados pelos pais e
prestadores de cuidados das criangas'.

Entre os efeitos adversos da dieta cetogénica estdo descritos,
numa fase inicial, a hipoglicémia e a letargia, e a médio ou
longo prazo, intolerncia gastrointestinal (nduseas, vomitos,
diarreia, obstipacdo, esteatorreia), hiperlipidémia (habitual-
mente reversivel apds interrupcdo da dieta), hiperuricémia,
desidratag@o, acidose metabdlica (sobretudo em intercorrén-
cias infecciosas), anemia ferropénica, défice de carnitina,
nefrolitiase (a hipocitraturia, hipercalciuria e aciddria contri-
buem para a formacao de célculos de urato e carbonato de cdl-
cio), neuropatia Optica, neutropénia, hepatite, pancreatite,
diminuicdo da velocidade de crescimento, osteopénia e com-
plicagdes cardiacas (prolongamento do intervalo QT, cardio-
megadlia ou alteragdes ritmo cardiaco)'*'*.

De forma geral, os efeitos mais frequentes sdo os precoces, de
ligeira intensidade e transitérios na maioria dos casos, rara-
mente constituindo motivo de interrupcao da dieta'.

O objectivo deste estudo consistiu na caracterizagdo das
criancas submetidas a esta terapéutica e avaliar a efectividade
e a tolerancia a dieta cetogénica.

Metodologia

Revisdo casuistica retrospectiva de amostra de conveniéncia,
baseada na consulta dos processos clinicos de criangas com
epilepsia refractdria, acompanhadas na Consulta de Neuro-
logia Pediatrica e submetidas a dieta cetogénica.

A instituicdo da dieta foi feita em regime de internamento,
apo6s seleccdo dos casos em Consulta de Neuropediatria e
apds Consulta de Nutri¢do e Dietética prévia. Nesta primeira
consulta os pais/prestadores de cuidados foram esclarecidos
sobre a dieta cetogénica e foi feito um inquérito alimentar
familiar de forma a elaborar a dieta mais adequada para a
crianca. Foram também dadas orientacdes sobre a alimenta-
¢do na véspera da institui¢do da dieta (regime alimentar pobre
em hidratos de carbono, com jejum a partir da hora do jantar,
sem restricdo hidrica, de forma a obter uma producdo de cor-
pos cetdénicos mais rdpida, reduzindo o periodo de jejum).

Durante o internamento procedeu-se a uma avaliacdo clinica e
laboratorial (hemograma, glicémia, proteinas totais, albumina,
ionograma sérico, célcio, magnésio, 4cido trico, ureia, creati-
nina, transaminases, fosfatase alcalina, perfil lipidico, exame
sumdrio de urina, calcidria, creatindria e ecografia abdominal
e renal) que serviu de base & monitorizagdo da terapéutica.
Iniciou-se o jejum até se atingir pelo menos 80 mg/dl (3+) de
cetondria em duas medigdes consecutivas do teste da fita reac-
tiva de urina. Durante a indugdo do estado de cetose foram
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monitorizados os parametros vitais, cetonuria e glicémia capi-
lar. Atingido o estado de cetose, iniciou-se a dieta cetogénica,
adequada a cada crianca e de acordo com as orientacdes do
Servico de Nutri¢do e Dietética. Habitualmente, no primeiro
dia a crianga recebe apenas 1/3 do aporte energético institui-
do, aumentando-se de forma gradual até aos 100% do aporte
energético pretendido, geralmente conseguido no terceiro dia
ap6s introducdo da dieta cetogénica. Cada dieta foi calculada
especificamente para cada crianga e a para sua situagdo, sendo
as refeicdes planeadas e preparadas de acordo com as suas
preferéncias alimentares. Apés a alta hospitalar, as criangas
foram acompanhadas em Consulta de Neuropediatria, Dieté-
tica e de Pediatria. O periodo estudado estendeu-se de Janeiro
de 1994 a Dezembro de 2005.

Procedeu-se a caracterizacao clinica dos casos, incluindo dis-
tribuicdo etdria, por sexo, idade de instituicio da dieta, tipo de
dieta instituida e durag@o da terapéutica com dieta cetogénica.

Analisou-se a efectividade da dieta cetogénica tendo em conta
a reducdo do niimero de crises epilépticas didrias, de acordo
com os critérios utilizados por Huttenlocher” (controlo com-
pleto das crises, controlo das crises superior a 90%, controlo
das crises 50-90%, controlo das crises inferior a 50% e ausén-
cia de controlo das crises) e do ndmero de fadrmacos anti-epi-
Iépticos utilizados para controlar a epilepsia antes e durante
ou apds a instituicdo da dieta cetogénica. Avaliaram-se, tam-
bém, os possiveis efeitos da dieta sobre as capacidades cogni-
tivas, de aprendizagem e socializacdo, critérios que embora
subjectivos foram observados ou relatados durante a tera-
péutica. Esta avaliacdo ndo foi sujeita a nenhuma escala de
medida validada, sendo uma apreciacdo médica subjectiva
baseada na observacdo das criancas e no relato dos pais ou
outros cuidadores da crianga.

Relativamente a tolerancia a dieta cetogénica, caracterizaram-
se os efeitos adversos associados a dieta e suas implicacdes
nesta terapéutica. A data de avalia¢do considerada foi a situa-
¢d0 clinica das criancas em Dezembro de 2005. Os dados
foram informatizados e analisados através do programa
Microsoft Office Excel 2003 versao para Windows®.

Resultados

A amostra incluiu 27 criancas, dezasseis do sexo masculino e
onze do sexo feminino. A idade das criancas na altura da ins-
tituiclo da dieta variou entre um ano e um més e catorze anos
e oito meses, com mediana de seis anos.

A maioria (18 criancas; 66%) foi submetida a dieta cetogénica
combinada, oito criancas (30%) fizeram dieta cetogénica com
triglicéridos de cadeia média e uma crianga fez dieta cetogé-
nica cldssica.

O tempo de duracdo da dieta cetogénica variou entre um més
e seis anos e trés meses, com mediana de um ano e cinco
meses. A data da avaliagdo, oito criangas ainda se encontra-
vam a fazer a dieta.

Em catorze casos houve melhoria da frequéncia das crises epi-
Iépticas em mais de 50%, das quais duas criangas (8%) tiveram
resolucdo completa das crises, seis (23%) tiveram uma redu-
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c¢do da frequéncia das crises superior a 90% e seis (23%) tive-
ram uma reducdo da frequéncia das crises entre 50-90%. Em
sete criancgas (27%) houve redug¢do do nimero de crises infe-
rior a 50% e em cinco casos (19%) ndo houve qualquer melho-
ria deste parametro (Figura 1).

Em catorze casos (52%) registou-se uma diminuicdo do
numero total de farmacos anti-epilépticos (AED). Em doze
casos (44%) houve manutengdo do mesmo nimero de AED e
num caso (4%) houve aumento do nimero de farmacos
(Figura 1).

Os dados referentes a aspectos cognitivos e de socializagdo,
nomeadamente a atencdo e a interac¢do com 0s outros, mos-
tram que em 20 criancas (74%) houve melhoria destes para-
metros. Esta melhoria foi observada em Consulta de Neuro-
pediatria ou relatada pelos familiares e/ou institui¢do escolar.
Em 22% dos casos (seis criancas) houve manutencdo do
mesmo estado e uma criancga (4%) teve agravamento destes
aspectos ap0s a instituicao da dieta (Figura 1).

Quadro - Efeitos da dieta cetogénica

n %
Crises epilépticas
Resolucdo completa das crises 2 8%
Redugéo das crises >90% 6 23%
Redugéo das crises 50-90% 6 23%
Reducéo das crises < 50% 7 27%
Auséncia de melhoria 5 19%
Numero de farmacos anti-epilépticos
Diminuigao 14 52%
Manutencao 12 44%
Aumento 1 4%
Cognigéo e socializagao
Melhoria 20 74%
Manutengéo 6 22%
Agravamento 1 4%

Em quinze criangas (55%) ndo se observou qualquer efeito
acessorio indesejavel (Figura 2). Os efeitos adversos asso-
ciados a dieta mais frequentes foram a diarreia/esteatorreia
(cinco casos) e a hipercolesterolémia (verificada em seis
criancas; valor maximo de colesterol total de 275 mg/dl).

Hiperuricémia
Hepatite

Perda ponderal
Hipocalcémia
Anemia ferropénica
Nefrolitiase

T 'U'EJ'U'U'U

Hipertrigliceridémia
Hipercolesterolémia 6

Obstipagao 3
Diarreia / Esteatorreia 5

Sem efeitos adversos 1 15

o
~
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o
o
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=
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Figura — Efeitos adversos observados durante a dieta cetogénica
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Em 19 criangas houve interrupg¢do da terapéutica. O motivo de
interrup¢do da dieta mais frequente foi o insucesso terapéu-
tico, total ou parcial, observado em dez das criangas que inter-
romperam a dieta (52%). Duas (16%) interromperam a dieta
por ocorréncia de efeitos adversos (uma por nefrolitiase e
outra por anemia ferropénica e hipercolesterolémia). Uma
crianca interrompeu a dieta por descontentamento dos pais
face a exigéncia da terap€utica. Quatro criancas (21%) inter-
romperam a dieta por decisdo médica, tendo em conta a
estabilizac@o clinica e controlo das crises, situagdo que se
manteve apos a interrupgdo do tratamento e pelo menos, até a
ultima avaliacdo verificada (Dezembro de 2005). Duas crian-
cas faleceram durante a terap€utica com dieta cetogénica:
uma por sépsis com faléncia multiorginica e outra por para-
gem cardiorespiratéria no contexto pneumonia de aspiracdo
grave. Em nenhum dos casos a dieta cetogénica esteve impli-
cada na morte das criangas.

Discussao

Ap6s a avaliagdo dos trés critérios de efectividade da dieta
cetogénica (reducdo da frequéncia das crises epilépticas em
pelo menos mais de 50%, reducdo do nimero de firmacos
anti-epilépticos e melhoria subjectiva a nivel da cognicéo,
atencdo e socializacdo) verificou-se que, nesta amostra, seis
criangas (22%) preencheram na totalidade estes critérios,
nove criangas (33%) atingiram dois critérios de sucesso tera-
péutico e seis criangas (22%) registaram melhoria em apenas
um destes parametros (destas cinco tiveram melhoria da cog-
nig¢do/socializa¢do e uma diminui¢do do nimero de farmacos
anti-epilépticos). Neste tltimo grupo, a média de duragdo da
dieta foi de um ano e quatro meses e uma crianga ainda se
encontra em dieta desde hd dois anos, traduzindo a importan-
cia que os pais atribuem aos restantes parametros melhorados,
independentemente da reducdo da frequéncia das crises.

A dieta cetogénica acarreta alguns efeitos adversos, contudo,
na maioria dos casos foram controlados através de ajustes no
tipo de dieta e ndo implicaram interrup¢do da terapéutica
(apenas duas das doze criancas em que se registaram efeitos
adversos tiveram de interromper a terapéutica).

Os dados obtidos sdo concordantes com os da literatura inter-
nacional, apoiando o uso deste tipo de terapéutica. Consi-
deramos que a dieta cetogénica deverd constituir uma opg¢ao
nas criancas com epilepsias muito graves e comprovadamente
resistentes a outras formas de terapéutica.

As exigéncias inerentes a este tipo de terapéutica assim como a
ocorréncia de efeitos adversos implicam uma abordagem multi-
disciplinar. A experiéncia do nosso grupo de trabalho tem vindo
a optimizar os cuidados prestados a estas criangas e as suas
familias. Actualmente, apds a alta hospitalar, as criangas sao
acompanhadas em Consulta de Dietética semanal durante o pri-
meiro més de terapéutica e reavaliadas mensalmente nos trés
meses seguintes e depois, trimestralmente (ou com outra perio-
dicidade de acordo com a situag¢@o clinica). Tém ainda apoio
telefénico disponivel diariamente. Para além das Consultas de
Neuropediatria e de Dietética, estas criangas t€m também acom-
panhamento trimestral em Consulta de Pediatria onde se moni-
toriza o seu crescimento, sdo avaliadas as expectativas e dificul-
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dades dos pais, assim como a efectividade e tolerabilidade da
dieta, com realiza¢do de avaliacdo laboratorial periddica, com
vista a identificar precocemente eventuais efeitos adversos.
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