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Resumen:

La epilepsia es la principal patologia neurologica en los nifios y, de estos
casos, aproximadamente el 30% son farmaco-resistentes. La dieta cetogénica
es un tratamiento alternativo, no farmacologico y efectivo para el manejo de
los pacientes pediatricos con epilepsia refractaria.

El servicio de Neuropediatria, en consenso, aprobé el protocolo de dieta
cetogénica sustentandose en la bibliografia publicada y experiencia clinica
en el Hospital Metropolitano para el manejo de los pacientes pediatricos
diagnosticados de epilepsia refractaria.

Palabras claves: dieta cetogenica, epilepsia refractaria, cuerpos cetonicos.

Abstract:

Epilepsy is the principal neurological pathology in children, approximately
30% of these cases are drug-resistant. The ketogenic diet is a non-
pharmacological effective treatment for the management of pediatric
patients with refractory epilepsy.

The consensus Neuropediatrics service approved this protocol based
on published literature and clinical experience to implement the use of
Ketogenic Diet in the Metropolitan Hospital for the management of pediatric
patients with a diagnosis of refractory epilepsy.

Key words: ketogenic diet, refractary epilepsy, ketone bodies.

INTRODUCCION

La epilepsia afecta al 0.5-1% de la poblacion general y es la
principal patologia neuroldgica en los nifios; el 60% de los
casos debuta durante la infancia. Un 20-30% de los pacientes
evoluciona hacia una forma refractaria al tratamiento clasico
con farmacos antiepilépticos (FAE), siendo este grupo una
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poblacion gravemente afectada con una morbimortalidad
elevada y afectacion significativa de su calidad de vida,
pérdida de pautas neuromadurativas, internacion hospitalaria
repetida por estatus convulsivo, traumatismos frecuentes por
caidas y otras co-morbilidades, gastos elevados en el sistema
de salud, afectacion multiorganica por efectos adversos de la
politerapia antiepiléptica, disfuncion familiar; por todo esto,
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este grupo de pacientes es un desafio terapéutico para el
equipo de salud.

La dieta cetogénica (DC) es un tratamiento no farmacolégico
efectivo y seguro utilizado como recurso alternativo en el
manejo de la epilepsia refractaria; existe amplia experiencia
en su uso en otros paises y una abundante literatura médica
que avala su utilidad y seguridad.

La DC consiste en la seleccion de alimentos que aportan un
alto contenido en grasas (cerca del 90% de calorias provienen
de la grasa), un bajo contenido en hidratos de carbono y un
aporte de proteinas recomendados para la edad del paciente.
La proporcion de grasas es de 3 a 5 veces mayor que la suma
de hidratos de carbono y proteinas. Es una dieta rigida,
matematicamente calculada, individual y médicamente
controlada.

La DC simula el metabolismo del ayuno prolongado. Los
mecanismos mediante los cuales la dieta protege contra las
convulsiones permanecen desconocidos, pero hay evidencia de
que tiene efectos en el metabolismo intermedio que influencia
la dindmica de los principales sistemas neurotransmisores
excitatorios e inhibitorios.

Ademas de la proteccion contra las convulsiones agudas, la
DC protege contra el desarrollo de convulsiones recurrentes
en modelos de epilepsia cronica y también tiene propiedades
neuroprotectoras en diversos modelos de enfermedades
neurodegenerativas.

La poblacion del Ecuador es de aproximadamente
14°483.499 habitantes; la poblacion menor de 15 afios es
de 4°528.425 habitantes: La prevalencia de la enfermedad
es de 7 a 17 casos / 1.000 habitantes, por lo cual habrian
76.983 casos absolutos por afio y casos de dificil control de
aproximadamente 15.397 casos refractarios al tratamiento
farmacologico en menores de 15 aflos. Por este motivo es una
necesidad imperativa disponer en Ecuador de alternativas
terapéuticas para los pacientes con epilepsia refractaria.

Segun los datos actuales, en Ecuador ningun centro publico
o privado se encuentra realizando dieta cetogénica para el
manejo de la epilepsia refractaria. El Hospital Metropolitano
dispone del recurso técnico y humano necesario para
implementar este tratamiento, lo que convertiria al Hospital
en el unico centro nacional en instaurar dicta cetogénica, lo
que generaria un alto beneficio para el Hospital y para los
pacientes con epilepsia refractaria.

OBJETIVOS

1. Establecer —en el Hospital Metropolitano— las directrices
para el manejo de dieta cetogénica en pacientes
pediatricos con epilepsia refractaria.

2. Generar una alternativa Util y segura para tratar a los
pacientes con epilepsia refractaria, para beneficio de la
poblacion ecuatoriana.

3. Convertir al Hospital Metropolitano en el primer centro a
nivel nacional que utiliza dieta cetogénica para el manejo
de epilepsia refractaria.
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PROTOCOLO DE DIETA CETOGENICA DEL
HOSPITAL METROPOLITANO

Seleccién del paciente

En los pacientes que presentan epilepsia refractaria, la dieta
cetogénica es una opcion valida cuya implantacion debe ser
considerada de forma precoz. Los criterios de inclusion y
exclusion fueron los siguientes:

Criterios de inclusion:

e Pacientes desde 3 meses de edad hasta 17 afios, con
diagnoéstico de epilepsia refractaria (epilepsia que no
se controla luego de haber intentado 3 6 mas farmacos
antiepilépticos adecuados) que no sean candidatos
susceptibles de cirugia de epilepsia.

*  Deficiencia de la proteina transportadora de glucosa tipo
1 (DC es el tratamiento de eleccion y debe instaurarse de
manera inmediata luego del diagnoéstico).

*  Deficiencia de piruvato-deshidrogenasa (es el tratamiento
de eleccion y debe instaurarse de manera inmediata luego
del diagnostico).

* Epilepsias mioclonicas, especialmente sindrome de
Dravet y sindrome de Doose.

e Sindrome de West que no responde a los corticoides u
otros tratamientos.

* Otros tipos de epilepsias y encefalopatias epilépticas
que no responden adecuadamente al tratamiento
farmacoldgico.

Criterios de exclusién:

*  Deficiencias primarias de carnitina:

*  Deficiencia de la carnitina-palmitoiltrasferasa (CPT) [ o II

¢ Deficiencia de carnitina-translocasa

e Defectos de beta oxidacion:

* Deficiencia de acildeshidrogenasa de cadena media
(MCAD)

* Deficiencia de acildeshidrogenasa de cadena larga
(LCAD)

e Deficiencia de acildeshidrogenasa de cadena corta
(SCAD)

*  Deficiencia de 3-hidroxiacyl-CoA de cadena media
*  Deficiencia de piruvato-carboxilasa

e Porfiria

*  Reflujo gastroesofagico severo

* Incapacidad para mantener adecuadamente la dieta por
mala adherencia al tratamiento
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*  No aceptacion del tratamiento por parte del paciente, los
padres y/o los cuidadores

*  Foco epileptogeno susceptible de cirugia resectiva de
epilepsia, identificado por neuroimagen y video-EEG.

EVALUACION DE LOS PACIENTES ANTES DE
INICIAR LA DIETA CETOGENICA

Inicialmente se realizard una evaluacion psicosocial del
paciente y su familia que asegure, al grupo de médicos a
cargo, que comprenden en qué consiste la dieta cetogénica,
ademas de la importancia de su cumplimiento estricto porque
este tratamiento se mantendra a largo plazo y no esta exento
de complicaciones cuando el seguimiento es inadecuado o se
incumplen las indicaciones médicas.

La introduccion y monitorizacion de la DC en los nifios que
requieren una valoracion multidisciplinaria y especializada de
profesionales con experiencia en este tratamiento, requerira la
evaluacion de:

1. Un médico neuropediatra con experiencia en este
tratamiento que liderara al grupo de trabajo que debe
efectuar evaluacion detallada del tipo de epilepsia, su
etiologia, la frecuencia y tipo de crisis, el tratamiento
farmacologico instaurado. Realizara la seleccion
adecuada de los pacientes, definira el tipo de dieta a
implementarse (dieta cetogénica clasica o tipo Atkins
modificada), ademas de descartar la presencia de
condiciones que puedan contraindicar la DC y evaluar los
factores que puedan complicarla una vez ya instaurada,
realizara el calculo de la dieta cetogénica, asi como el
manejo de las complicaciones eventuales que puedan
presentarse una vez instaurada la DC.

2. Un médico pediatra que evaluara el estado nutricional y
de salud, asi como patologias asociadas antes de iniciar
la DC. Ademas, realizard el manejo pediatrico de las
posibles complicaciones de la DC.

3. Un médico especialista en nutricion o licenciado en
nutricion que realizara una historia clinica dirigida
a determinar los habitos alimentarios y preferencias
de alimentos del paciente y de la familia; ademas,
antropometria completa (peso, estatura, IMC, % grasa
corporal y relacion percentilo / edad / sexo). Continuara
con el seguimiento nutricional.

Ademas, se debe realizar una evaluacion completa de
laboratorio y otros estudios para conocer el estado metabodlico
y nutricional previo, y descartar algunos errores innatos del
metabolismo que podrian contraindicar la utilizacion de la
dieta. Asimismo, tener parametros de control inicial para su
futuro seguimiento. Se efectuaran los siguientes estudios:

Plasma: hemograma completo, electrolitos, estado acido base,
proteinograma, glucemia, calcio, magnesio, fésforo, vitamina
D y parathormona, lipidograma en ayunas, funcion renal,
hepatograma.

Orina: orina completa, calciuria y creatininuria (indice calcio/
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creatinina).

Pruebas especificas: niveles de anticonvulsivos en sangre (si es
necesario), acidos organicos urinarios, perfil de acilcarnitinas
séricas, aminoacidos plasmaticos, acido lactico, amonio.

Pruebas auxiliares: ecografia abdominal y renal,
radiografia de mufeca (edad oOsea), electrocardiograma,
electroencefalograma, resonancia  magnética, liquido
cefalorraquideo (en casos seleccionados) y ecocardiograma.

Antes de iniciar la DC se realizard una capacitacion a las
familias para concientizar a los padres de la importancia
de cumplir todas las indicaciones de la dieta para lograr un
indice cetogénico Optimo y asi evaluar el impacto de la dieta,
ademas de ensefar sus fundamentos.

PROTOCOLO DE
CETOGENICA

INICIO PARA LA DIETA

Se seguira las recomendaciones del grupo internacional de
dieta cetogénical.

El manejo inicial se realizara mediante hospitalizacion por un
lapso de 5 dias en todos los casos ya que permitird instaurar
las intervenciones médicas necesarias para el manejo de las
posibles alteraciones que pueden presentarse al inicio de la
dieta; hipoglucemia, acidosis, ndusea, vomito, anorexia,
letargia. Asimismo, la hospitalizacion provee la oportunidad
de instruccion intensiva a los padres y/o cuidadores del
paciente: como calcular, pesar, preparar las comidas y el
manejo de la dieta cetogénica en la casa.

El calculo calorico y proteico se lo hace de acuerdo con los
requerimientos diarios recomendados por la FAO/OMS 2004,
teniendo en cuenta, ademas, los datos antropométricos del
paciente, pudiendo aumentar o disminuir el aporte caldrico
segun el grado de actividad y/o estado nutricional del paciente.

Dia 1 de hospitalizacion

Se inicia con un periodo de ayuno corto (12 a 16 horas),
cubriendo las necesidades hidricas basales.

Independientemente de la modalidad de inicio de la DC,
medir la cetonuria en cada miccion y la glucemia cada 8 horas.

Los niveles de glucosa de 25 a 40 mg/dL no ameritan
tratamiento, excepto cuando el paciente esté sintomatico
(v.gr.: vomito, letargia, etc.). Si la glucemia es de 40 mg/dL o
menos, se haran controles cada 2 horas. Si la glucosa es menor
de 20 mg/dL o hay sintomas de hipoglucemia con niveles
menores de 40 mg/dL, se debe corregir la hipoglucemia por
via oral administrando glucosa.

Dia 2 de hospitalizacion

Se inicia con la alimentacion calculada por el grupo de
especialistas aportando un tercio del valor caloérico total
planificado y se aumenta cada 2 6 3 comidas hasta llegar al
100% de la prescripcion.
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El inicio de relacion cetogénica sera de 1:1; es decir que, por
cada | gramo de grasas se aporta 1 gramo de proteinas mas
hidratos de carbono. Se administra 3 6 4 comidas diarias.

Se realizara cetonuria en cada miccion, ademas de cuantificar
la glucemia cada 8 horas. La cifra de cetonuria de 80 mg/dL
se considera adecuada.

Durante esta etapa, se entrena al paciente y su familia,
proporcionandole un plan de alimentacién; asimimo, se
realizard ejercicios de como preparar la comida con la
familia, ademas de entregar recetas para que continten con la
practica en su hogar. Evaluar la comprension de los padres y/o
cuidadores del nifio para la aplicacion de la DC en el hogar.

Dia 3 de hospitalizacion

Se aporta un total de 3 6 4 comidas diarias con una relacion
cetogénica 2:1; es decir que, por cada 2 gramos de grasas se
aporta 1 gramo de proteinas mas hidratos de carbono.

Durante esta etapa se entrena al paciente y su familia,
proporcionandole un plan de alimentaciéon. Ademas, realizar
ejercicios de preparacion de la comida con la familia. También
se entrega recetas para que continiien con la practica en su
hogar. Evaluar la comprension de los padres y/o cuidadores
del nifio para la aplicacion de la DC en el hogar.

Medir la cetonuria en cada miccidon, ademas de cuantificar la
glucemia cada 8 horas.

Dia 4 de hospitalizacion

Se aporta un total de 3 6 4 comidas diarias con una relacion
cetogénica 3:1; es decir que, por cada 3 gramos de grasas se
aporta | gramo de proteinas mas hidratos de carbono.

Medir la cetonuria en cada miccion y la cuantificacion de la
glucemia en caso de presentar sintomas de hipoglucemia.

Evaluar la comprension de los padres y/o cuidadores del nifio
de las indicaciones médicas para la aplicacion de la DC en el
hogar.

Dia 5 de hospitalizacion

Se aporta un total de 3 6 4 comidas diarias con una relacion
cetogénica 4:1; es decir, por cada 4 gramos de grasas se aporta
1 gramo de proteinas mas hidratos de carbono.

Medir la cetonuria en cada miccion y la cuantificacion de la
glucemia en caso de presentar sintomas de hipoglucemia.
Evaluar la comprension de los padres y/o cuidadores del nifio
de las indicaciones médicas para la aplicacion de la DC en el
hogar.

Dan de alta al paciente con indicaciones del neuropediatra
y nutricionista sobre el manejo de la dieta, asi como de los
farmacos antiepilépticos.

Proporcionar 5 a 7 mentes calculados con una relacion 3:1 6
4:1, de acuerdo a la tolerancia del paciente para prepararlos
en casa y asi mantener los niveles de cetosis de manera
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ambulatoria.

Adicionalmente, se indica la suplementacion de -calcio,
vitaminas y oligoelementos de acuerdo a los requerimientos
segln la edad del paciente.

Cuando sea preciso, teniendo en cuenta la tolerancia y la edad
del paciente, se suministra una formula comercial que tenga
una relacion cetogénica de 4:1 (Ketocal, SHS Nutricia).

CONCLUSIONES

La dieta cetogénica es un tratamiento no farmacologico
efectivo para el manejo de los pacientes con epilepsia
refractaria. En otros paises existe una amplia experiencia en
su uso y una amplia literatura médica que avala su utilidad y
seguridad.

Segun los datos disponibles actualmente en el Ecuador,
ningun centro publico o privado esta realizando un proyecto
de dieta cetogénica, motivo por el cual su implementacion
constituird un proyecto innovador y de gran beneficio para
el manejo de los pacientes con epilepsia refractaria a nivel
nacional. El Hospital Metropolitano dispone del recurso
técnico y humano necesario para el desarrollo y manejo de
los pacientes pediatricos con epilepsia refractaria mediante
la dieta cetogénica, lo cual mantendria a la vanguardia al
Hospital Metropolitano que puede convertirse en un centro
de referencia nacional para el manejo de los pacientes con
epilepsia refractaria. Esta actividad traeria beneficios para el
Hospital y la poblacion pediatrica del Ecuador.
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