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Streszczeme Padaczka jest druga co do czestosci chorobg przewlekls, z jaka neurolog spotyka sie¢ w codziennej praktyce.
Niesatysfakcjonujaca odpowiedz na leki przeciwpadaczkowe moze mie¢ wiele przyczyn, a czes¢ z nich jest potencjalnie
modyfikowalna. Dla 0séb nieodpowiadajacych na leki w réznych kombinacjach i dawkach opcja terapeutyczng pozostaje
usuniecie ogniska padaczkorodnego czy stymulacja nerwu blednego, jednak nie wszyscy pacjenci z padaczka lekooporna
kwalifikujg si¢ do wymienionych procedur. Jedng z niefarmakologicznych metod, ktére mozna wowczas zastosowac, jest
dieta ketogenna. Wieloletnie do$wiadczenia, siegajace lat 20. XX wieku, doprowadzity do zidentyfikowania choréb, w ktérych
dieta ketogenna stanowi metode z wyboru. W przypadku szeroko pojetej padaczki lekoopornej u dzieci i coraz czesciej
u dorostych wspomniang diete stosuje si¢ nierzadko jako terapie dodang do juz przyjmowanych przez pacjenta lekow.
Najwiecej dostepnych danych odnosi sie do populacji dzieci. Celem pracy byt przeglad danych literaturowych na temat
padaczki lekoopornej i diety ketogennej. Oméwiono jej zastosowanie w zwiazku z deficytem transportera glukozy typu
pierwszego, zespotem Dravet, stwardnieniem guzowatym, zespotem Doose’a, zespotem Lennoxa-Gastauta oraz innymi
problemami neurologicznymi: zespolem Ohtahary, zespotem Landaua-Kleffnera i encefalopatiag padaczkowa z ciagtymi
wyladowaniami typu iglica-fala w trakcie snu. Dane z pi§miennictwa wskazuja, ze dieta ketogenna jest skuteczna
pozafarmakologiczng metoda leczenia. Co wazne, czesto powinno si¢ ja wdraza¢ nie na samym koncu, lecz na wezesniejszych
etapach postepowania.

Stowa kluczowe: padaczka, terapia, padaczka lekooporna, dieta ketogenna, encefalopatie padaczkowe

AbS’[ra t Epilepsy is the second most frequent chronic condition neurologists encounter in their day-to-day practice. Suboptimal
response to antiepileptic drugs may be due to numerous factors, some of which may be modified. For patients who remain
nonresponsive to various combinations of drugs and doses, the therapeutic options include surgery, or vagal nerve
stimulation, yet not all patients with drug-resistant epilepsy are eligible for the procedures. Ketogenic diet is one of the
available non-pharmacological options in such cases. Many years of experience, dating back to the 1920s, have allowed to
identify disorders in which ketogenic diet is the treatment modality of choice. In the case of broadly defined drug-resistant
epilepsy in children, and increasingly often in adult patients, ketogenic diet is an established adjunctive treatment. Most of
the available data concerns the paediatric population. This paper is a review of literature data regarding ketogenic diet for
drug-resistant epilepsy. The diet’s application has been discussed for the management of various neurological disorders such
as glucose transporter type 1 deficiency syndrome (GLUT1 deficiency syndrome), Dravet syndrome, tuberous sclerosis,
Doose syndrome, Lennox-Gastaut syndrome, Ohtahara syndrome, Landau-Kleffner syndrome and epileptic encephalopathy
with continuous spike and wave during sleep. The literature data demonstrate ketogenic diet to be an effective non-
pharmacological treatment method. Importantly, however, in many cases instead of being considered a therapy of last resort,
it should be offered earlier in the management.
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WSTEP

wlekla, z jaka spotyka si¢ w codziennej praktyce

neurolog (Warlow, 1996). Jednego napadu padacz-
kowego w ciagu zycia doswiadcza 3-5% ludzi, a stalg ten-
dencje do wystepowania nieprowokowanych napadéw
padaczkowych, czyli padaczki, wykazuje 0,5-1% $wiatowej
populacji (Sridharan, 2002). Uwaza sig, ze $redni roczny
wspolczynnik zapadalnosci na padaczke waha si¢ w Euro-
pie, USA i Chinach w granicach 50-60/100 000 (Cendrow-
ski, 1997). Zapadalno$¢ rézni si¢ w zaleznosci od grupy
wiekowej — najwyzsza jest u dzieci (41-187/100 000) (Cam-
field i Camfield, 2015) i 0séb po 60. roku zycia (Hauser,
1992; Pedley et al., 2004).
Okoto 75% pacjentéw z napadami uogélnionymi
i 70% pacjentéw z napadami cze$ciowymi jest wolnych od
napadéw padaczkowych w trakcie odpowiednio dobra-
nej monoterapii (Nadkarni et al., 2005). Wprowadzenie
nowej generacji lekow przeciwpadaczkowych (new gener-
ation of antiepileptic drugs) nie poprawilo sytuacji, gdyz ich
skutecznos¢ jest porownywalna ze skutecznoscia lekow sta-
rej generacji (old generation of antiepileptic drugs). Korzys¢
ze stosowania nowych lekow wynika ze znaczaco mniej-
szej liczby efektow ubocznych przy tej samej skutecznosci
(Czaplinski, 2005; French et al., 2004a, 2004b).
Chorzy, ktérzy nie odpowiadajg na pierwszy lek przeciwpa-
daczkowy, zdecydowanie gorzej reaguja na kolejny uzyty lek,
zar6wno w monoterapii, jak i w terapii dodanej, a w rezul-
tacie czeéciej korzystaja z opieki w bardziej specjalistycz-
nych osrodkach (Elger i Fernandez, 1999). Nie istnieje jedna,
ogolnie przyjeta definicja padaczki lekoopornej (przedsta-
wienie tej problematyki, omawianej w innych publikacjach,
przekracza ramy tematyczne niniejszej pracy).
Niesatysfakcjonujaca odpowiedz na leki przeciwpadacz-
kowe moze mie¢ wiele przyczyn, a czes¢ z nich jest poten-
cjalnie modyfikowalna. Dla 0sob, ktére nie reaguja na leki
przeciwpadaczkowe w réznych kombinacjach i dawkach,
opcja terapeutyczng pozostaje zabieg neurochirurgiczny

Padaczka jest druga co do czestosci chorobg prze-

czy stymulacja nerwu bfednego, lecz nie wszyscy pacjenci
z padaczka lekooporng kwalifikujg si¢ do wymienionych
procedur (Rathore i Radhakrishnan, 2015; Schijns et al.,
2015). Wlasénie ta grupa chorych moze w ramach tera-
pii zastosowa¢ diete ketogenng. Wieloletnie doswiadcze-
nia, siegajace lat 20. XX wieku, doprowadzity do zidentyfi-
kowania chorob, w ktorych dieta ketogenna stanowi metode
z wyboru. Przykladem takiej jednostki chorobowej jest defi-
cyt transportera glukozy typu pierwszego (GLUT1, glucose
transporter type 1 deficiency) (Daci et al., 2018; De Vivo
etal., 1991).

Klasyczna dieta ketogenna sktada si¢ w 90% z kalorii
pochodzacych z tluszczu, pozostate 10% kalorii przypada
na bialka i weglowodany. Realizacja zalozen diety wymaga —
zaréwno od opiekundw, jak i od samych pacjentow — pomy-
stowosci i dyscypliny. Obecnie istniejg preparaty, ktorych
mozna uzywa¢ w przypadku karmienia dzieci i niemowlat
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przez sonde zotadkowa lub PEG, z kolei opiekunowie star-
szych dzieci i dorostych moga korzysta¢ z réznych opra-
cowan, dostepnych réwniez w jezyku polskim (Jaromin,
2016). Powstalo kilka modyfikacji restrykcyjnej diety keto-
gennej, nie sg one jednak przedmiotem niniejszej pracy.

WSKAZANIA DO STOSOWANIA
DIETY KETOGENNE)J

Padaczka lekooporna - sensu lato

Padaczka lekooporna jest najczesciej wymienianym
wskazaniem do stosowania diety ketogennej. Wiekszos¢
dostepnych danych pochodzi z populacji dzieci i wska-
zuje, ze to skuteczna metoda leczenia (Caraballo et al.,
2011; Kang et al., 2005; Korff et al., 2007; Neal et al.,
2008). Szczegdlnie interesujaca opcja terapeutyczng oka-
zala sie w dziecigcych encefalopatiach padaczkowych —
zespole Lennoxa—-Gastauta, zespole Dravet i zespole
Doose’a (Sharma i Tripathi, 2013), ktore charaktery-
zujg si¢ czestymi, trudnymi do opanowania napadami
padaczkowymi, polaczonymi z istotnymi zaburzeniami
rozwoju o$rodkowego uktadu nerwowego (OUN) i nie-
rzadko zlym rokowaniem.

Dane pochodzace z siedmiu publikacji wskazuja, ze
100 oso6b z grupy 206 mlodocianych i dorostych osiagneto
dzieki diecie ketogennej przynajmniej 50-procentowa
redukcje liczby napadéw, a 13 spoérdd tych 100 pacjen-
tow bylo wolnych od napadéw. Okazalo sig, ze jesli cho-
rzy przestrzegaja zalecen dietetycznych, jest to efektywna
metoda leczenia padaczki lekoopornej (Payne et al., 2011).
Osoby z objawowymi napadami uogdlnionymi odpowia-
daja na leczenie lepiej niz te z idiopatycznymi napadami
cze$ciowymi i uogdlnionymi, a chorzy z réznymi typami
napadow - lepiej niz ci z jednym typem napadow (Payne
etal.,2011).

Niedoboér transportera GLUT1

Jak wiadomo, gléwne zrédlo energii dla moézgu stanowi
glukoza. Aby znalazla si¢ w OUN, potrzebny jest trans-
porter glukozy typu pierwszego (GLUT1), kodowany przez
stosunkowo niewielki gen SLC2A1, ktéry znajduje si¢ na
chromosomie 1p34.2 (Wang et al., 2000, 2005). Ekspresja
tego biatka zachodzi w obrebie bariery krew-mozg i fozy-
ska, na powierzchni astrocytow i erytrocytow.

Pierwsze dwa opisy chorych z niedoborem GLUT1 pocho-
dza z 1991 roku i dotycza dzieci z obnizonym pozio-
mem glukozy w plynie moézgowo-rdzeniowym, napadami
padaczkowymi, opdznionym rozwojem i pozytywna odpo-
wiedzig na diete ketogenng (De Vivo ef al., 1991). Nie-
dobdér GLUT1 ma bardzo szerokie spektrum kliniczne.
W wieku dziecigcym najczestsza manifestacja jest padaczka,
natomiast w wieku dorostym - ruchy mimowolne, zwia-
zane czesto z aktywnoscig fizyczng (Gras et al., 2014).
Klasyczna, cigzka posta¢ choroby ujawnia si¢ kilka miesiecy
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po urodzeniu pod postacig encefalopatii z lekoopornymi
napadami padaczkowymi, zaburzeniami rozwoju psycho-
ruchowego, nabyta mikrocefalia, spastycznoscia, atak-
sja oraz ruchami mimowolnymi i stanowi najczestsza kli-
niczng forme deficytu receptora GLUT1 (Leen et al., 2010).
Obecnie coraz czesciej opisuje sie wystepowanie uposledze-
nia umystowego z towarzyszacymi ruchami mimowolnymi
bez padaczki (Brockmann, 2009; Leen et al., 2010).

W kohorcie 39 dzieci, ktore leczono dieta ketogenna, tylko
2,4% mialo potwierdzony niedobér GLUT1 (Hewson et al.,
2018). W innym badaniu udowodniono, ze 62% (N = 24)
0s0b z potwierdzonym deficytem GLUT1 byto wolnych od
napaddéw padaczkowych po wprowadzeniu diety ketogen-
nej; u pozostatych chorych - o ile przestrzegali zasad diety -
zaobserwowano redukeje liczby napadéw. Czestos¢ i nasile-
nie ruchéw mimowolnych po wdrozeniu diety ketogennej
zmniejszyly si¢ u 41% leczonych, a 7% pacjentéw pozosta-
walo wolnych od zaburzen ruchowych (Brockmann, 2009;
Leen et al., 2010).

Kolejnym badaniem potwierdzajacym skutecznos¢ i dosé¢
dobrg tolerancje diety ketogennej jest obserwacja pacjentow
z niedoborem GLUT1 trwajaca 2-5,5 roku. U 10 z 15 0s6b
w trakcie diety ketogennej nie wystapily napady padacz-
kowe (nie stosowano w tym okresie zadnych lekow),
au 2z 15 mimo odpowiednio prowadzonej diety powro-
cily napady typu absence, ktdre ustapily dopiero po dodaniu
etosuksymidu. U 1 z 15 pacjentéw liczba napadow zostala
zredukowana, a 2 z 15 rodzin zrezygnowaly z prowadzenia
diety. Nie obserwowano powaznych objawéw ubocznych
(Klepper et al., 2005).

Przywotane badania wskazuja, ze w przypadku niedoboru
transportera GLUT1 dieta ketogenna jest metoda z wyboru
(nalezy jednak pamieta¢, ze nie kazdy pacjent bedzie cal-
kowicie wolny od napadéw). Rowniez zaburzenia ruchowe
ulegaja redukcji po leczeniu dietg ketogenng. Warto
pamieta¢, iz omawiany deficyt i niecodzienna prezentacja
kliniczna mogg wystapic takze u osob dorostych.

Zespot Dravet (dawniej: ciezka padaczka
miokloniczna wieku niemowlecego -
severe myoclonic epilepsy of infancy, SMEI)

Zespot Dravet jest rzadka encefalopatig padaczkowg wieku
niemowlecego, charakteryzujacy si¢ wystepowaniem roz-
norakich napadéw padaczkowych i standéw padaczkowych,
czesto zwigzanych z goraczky oraz wtérnym zaburzeniem
rozwoju, w tym intelektualnego (Ragona et al., 2011). Okoto
70-80% przypadkow zespotu Dravet wiaze si¢ z mutacjami
genu kodujacego podjednostke alfa kanalow sodowych
bramkowanych napieciem - SCNIA (sodium voltage-gated
channel alpha subunit 1), odnotowano tez mutacje w innych
genach: PCDHI9 (protocadherin 19), GABARG2 (gamma
2 subunit gene of the GABA , receptor), SCN1B (sodium vol-
tage-gated channel beta subunit 1), jednak i tak u okolo 20%
pacjentéw nie udaje si¢ genetycznie potwierdzi¢ choroby
(Marini et al., 2011).

DOI: 10.15557/AN.2017.0024

Leki przeciwpadaczkowe sg zazwyczaj nieskuteczne
w zespole Dravet, a blokery kanaléw sodowych, takie
jak karbamazepina, okskarbazepina, lamotrygina, moga
powodowac¢ i nasila¢ napady padaczkowe i stan padacz-
kowy (Genton, 2000). Obecnie zlotym standardem lecze-
nia zespotu Dravet jest polaczenie kwasu walproinowego,
klobazamu i stiripentolu (Chiron et al., 2000; Wirrell et al.,
2013). Dotychczas opublikowano tylko kilka prac doku-
mentujgcych — na podstawie niewielkich serii lub opiséw
przypadkow - skuteczno$¢ stymulacji nerwu blednego
u dzieci z zespolem Dravet (Cersdsimo et al., 2011; Spatola
et al., 2013; Zamponi et al., 2011).

Wplyw diety ketogennej na napady padaczkowe w zespole
Dravet zostal dobrze udokumentowany (Caraballo, 2011;
Caraballo et al., 2005; Korft et al., 2007; Laux i Blackford,
2013), lecz dieta ta nie byta dotad poréwnywana z innymi
procedurami leczniczymi. W 2015 roku ukazata sie praca
oceniajaca wplyw diety ketogennej w grupie 32 dzieci
z zespolem Dravet potwierdzonym genetycznie (jedynie
mutacje SCNIA). Dziesigcioro sposrdd 32 dzieci leczono
dietg ketogenna. Analizy wykazaly, Ze ten rodzaj poste-
powania ma poréwnywalng skuteczno$¢ do zlotego stan-
dardu leczenia, czyli politerapii kwasem walproinowym,
klobazamem i stiripentolem, oraz do innych lekéw sto-
sowanych w monoterapii — z wyjatkiem lewetiracetamu,
ktory okazal sie mniej skuteczny. Liczba uczestnikow
badania jest niestety jego istotnym ograniczeniem, ale
nalezy pamietaé, Ze mowa tu o chorobie bardzo rzadkiej
(Dressler et al., 2015). Inne ciekawe doniesienie dotyczy
dolaczenia diety ketogennej do terapii pacjentéw otrzymu-
jacych kwas walproinowy, klobazam i stiripentol, a takze
czwarty, dodatkowy lek przeciwpadaczkowy. Po roku
leczenia 5 (33%) chorych pozostawalo na diecie, a 1 z tych
0s0b byla wolna od napadéw. Przytoczone dane wskazuja,
ze dieta ketogenna znaczaco wspomaga leczenie pacjentow
wymagajacych politerapii (Nabbout et al., 2011).
Podsumowujac: diete ketogenng mozna zastosowaé
w zespole Dravet, nawet jesli wczesniejsze proby lecze-
nia farmakologicznego nie przyniosty zadowalajacych
rezultatow.

Padaczka lekooporna zwigzana
ze stwardnieniem guzowatym
(tuberous sclerosis complex, TSC)

Stwardnienie guzowate jest choroba dziedziczong auto-
somalne dominujgco. Dotyczy wielu narzadéw, gléwnie
skory, OUN, nerek, ptuc, serca i narzadu wzroku oraz ma
charakter postepujacy. Wiaze si¢ z mutacjami w dwdch
genach bedacych genami supresorowymi nowotworow:
TSCI i TSC2, ktorych biatkowe produkty tworza hetero-
dimer i hamujg szlak sygnatlowy mTOR. Locus dla TSCI
znajduje si¢ na chromosomie 9934 i koduje bialko zwane
hamartyng. Locus dla TSC2 znajduje si¢ na chromoso-
mie 16p13 i koduje tuberyne. Najczestszym powiklaniem
TSC wystepujacym w wieku dziecigcym jest padaczka.
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Napady sklonéw wystepuja nawet u 1/3 chorych dzieci
(Thiele, 2004). Okoto 80-90% pacjentow rozwija w ciagu
zycia napady padaczkowe. U tej samej osoby napady moga
przybiera¢ rozne formy: toniczne, kloniczne, toniczno-klo-
niczne, atoniczne, miokloniczne, typu atypowych wiaczen,
ogniskowe proste lub/i zlozone (Connolly et al., 2006).
Dieta ketogenna jest uznawana za jedna z opcji terapeu-
tycznych w padaczce lekoopornej w przebiegu TSC - obok
resekcji guzow, stymulacji nerwu blednego i przeciecia ciata
modzelowatego (Connolly et al., 2006; Thiele, 2004).

Dane z kilku badan wskazuja, Ze za pomoca diety keto-
gennej u pacjentow z padaczka lekooporng w przebiegu
stwardnienia guzowatego mozna uzyska¢ poprawe — pod
wzgledem liczby napadéw i nie tylko. W jednym z badan
obserwowano 3 chlopcéw z padaczka i TSC. W ciggu
2 miesiecy od rozpoczecia leczenia 2 chorych bylo wol-
nych od napadéw, a u trzeciego stwierdzono znaczacy spa-
dek ich czestosci (Coppola et al., 2006). W malej grupie
pacjentow z TSC (N = 12) po 3 miesigcach od wprowa-
dzenia diety ketogennej uzyskano 50-procentows redukcje
liczby napadéw padaczkowych, a u 7 (58,3%) osdb stwier-
dzono poprawe w zakresie funkcji poznawczych (Park
et al., 2017). Inne badanie, rowniez z udziatem 12 cho-
rych, wykazato skuteczno$¢ omawianej metody dietetycz-
nej w leczeniu TSC. Po 6 miesigcach u 11 (92%) dzieci
uzyskano 50-procentowa redukcje liczby napadéw, przy
czym u 8 (67%) osob redukcja wynosita wiecej niz 90%;
u 5 pacjentdéw zanotowano 5-miesieczny okres bez napadow
(Kossoff et al., 2005).

Zaprezentowane wyniki sg zachecajace, ale trzeba pamie-
ta¢, ze osoby z TSC stanowia niewielki procent chorych
doswiadczajacych napadéw padaczkowych.

Jezeli chodzi o diete ketogenng i TSC, stwierdzono, ze
fakt chorowania na TSC stanowi — obok nieprawidtowego
zapisu EEG - czynnik ryzyka zmian w badaniach obrazo-
wych i nawrotu napadéw padaczkowych po zaniechaniu
leczenia dietg ketogenng (Martinez et al., 2007).
Przedstawione dane wskazuja na pozytywny wplyw diety
na redukcje napadéw padaczkowych i funkcje poznawcze,
pojawily sie jednak doniesienia, zgodnie z ktérymi dieta
ketogenna moze (przynajmniej na modelu mysim) promo-
wac rozrost guzow w nerkach przez aktywowanie alterna-
tywnych szlakow przekaznikowych (Liskiewicz et al., 2016).

Zespot Doose’a (dawniej: padaczka
miokloniczno-astatyczna - myoclonic
astatic epilepsy, MAE)

Zespot Doose’a jako oddzielny zespo6l padaczkowy zostat
opisany w 1970 roku (Doose et al., 1970). Pojawia si¢ zwy-
kle u zdrowych dotad dzieci (czg$ciej chtopcow) w wieku
7 miesiecy - 6 lat, a badanie OUN za pomocg rezonansu
magnetycznego nie ujawnia patologii. Napady moga by¢
réznego typu: miokloniczne, astatyczne, miokloniczno-
-astatyczne, nie§wiadomosci, kloniczne, toniczne, toniczno-
-kloniczne (Kelley i Kossoff, 2010).
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Wiréd pacjentdw z tym zespotem (N = 81) w jednej z grup,
leczonej wczesniej hormonem adrenokortykotropowym,
etosuksymidem, klonazepamem, kwasem walproinowym,
dieta ketogenna przyniosta znakomite efekty u 15 (58%)
chorych, dobre — u 9 (35%), a zte — u 2 (7%). Najskutecz-
niejszym lekiem przeciwpadaczkowym w calej badanej pro-
bie byl etosuksymid [znakomite efekty u 11 osob (32%),
dobre - u 11 (32%), zte - u 12 (36%)]. Zblizone efekty
dawat hormon adrenokortykotropowy [znakomite efekty
u 8 pacjentéw (36%), dobre — u 5 (23%), zte — u 8 (36%),
pogorszenie — u 1 (5%)] (Oguni et al., 2002).

W badaniu prospektywnym przed wlaczeniem do obserwa-
cji dzieci byly leczone piecioma lekami, a w chwili rozpo-
czecia diety przyjmowaty dwa lub trzy leki przeciwpadacz-
kowe. Po 18 miesigcach od wprowadzenia diety ketogenne;j
z 11 dzieci (7 chlopcow, 4 dziewczynki) pozostawalo na
niej 6 (54,5%) oséb: 2 (18,2%) byly wolne od napaddw,
2 (18,2%) mialy o 75-99% mniej napadéw, a u 2 (18,2%)
redukcja liczby napadéw wyniosta 50-74%. Gléwnym
powodem niekontynuowania leczenia dietg ketogenna
okazal sie brak skutecznosci. Jeden pacjent do$wiadczat
uporczywych wymiotéw (Caraballo et al., 2006).
Kolejnym badaniem potwierdzajacym skuteczno$¢ diety
ketogennej u dzieci z zespotem Doose’a jest obserwacja
kliniczna dotyczaca 19 chlopcow. Diete ketogenng zasto-
sowano u 10 uczestnikow, u ktérych terapia pigcioma
lekami przeciwpadaczkowymi w réznych kombinacjach
byta nieskuteczna. U 5 z 10 pacjentéw zaobserwowano
ustgpienie napadéw w réznym czasie od rozpoczecia sto-
sowania diety ketogennej, u 3 chorych nie odnotowano
odpowiedzi na leczenie, u 1 wystapilo zapalenie trzustki,
a u 1 nie uzyskano satysfakcjonujacej redukcji napadow
(Kilaru i Bergqvist, 2007).

Jak wynika z przytoczonych informacji, réwniez w zespole
Doosea dieta ketogenna przynosi pozytywne efekty. Nalezy
zwroci¢ uwage, ze stosowano ja jako terapi¢ dodang w przy-
padkach opornych na kuracje wieloma lekami. Niektorzy
autorzy przywolanych prac sugeruja wlaczenie diety keto-
gennej na wczesnych etapach choroby, ale taki scenariusz
wymaga dodatkowych badan.

Zespot Lennoxa-Gastauta

Zespol Lennoxa-Gastauta nalezy do cigzkich encefa-
lopatii padaczkowych wieku dziecigcego. Charaktery-
zuje sie obecnoscig réznych typéw napadéw padaczko-
wych - gléwnie tonicznych, moga jednak wystepowac
atypowe napady wylaczen, atoniczne i, najrzadziej, mio-
kloniczne. Zdarzaja si¢ tez uogdlnione napady toniczno-
-kloniczne. Napady toniczne i atoniczne zwykle prowa-
dza do upadkéw. Poczatek choroby przypada na 3.-10. rok
zycia dziecka i zwykle jest to kontynuacja/ewolucja zespotu
Westa. Etiologie zespotu Lennoxa-Gastauta dzieli sie
zZwyczajowo na znang (objawowa) i nieznang (skrytopo-
chodng). W odniesieniu do etiologii objawowej najcze-
$ciej wymieniane s3 zaburzenia rozwoju kory moézgowej,

DOI: 10.15557/AN.2017.0024

217



218

Karol Jastrzebski

encefalopatia niedokrwienno-niedotlenieniowa, wrodzone
zaburzenia metabolizmu, konsekwencje zapalenia opon
mozgowo-rdzeniowych i mézgu oraz stwardnienie guzo-
wate. W ostatnim czasie genetyka molekularna pozwolila
na zidentyfikowanie genéw zwigzanych z tym zespotem:
GABRB3, ALG13, SCN8A, STXBP1, DNM1, FOXGI1, CHD2
(Mastrangelo, 2017).

W przypadku pacjentéw z nowo zdiagnozowanym zespo-
tem Lennoxa-Gastauta lekiem przeciwpadaczkowym
pierwszego wyboru jest kwas walproinowy; jesli okazuje sie
on nieskuteczny w monoterapii, mozna dotfaczy¢ lamotry-
gine i/lub rufinamid (Cross et al., 2017). Postgpowanie
pozafarmakologiczne obejmuje — tak jak w innych padacz-
kach lekoopornych - przeciecie ciata modzelowatego, sty-
mulacje nerwu blednego oraz diete ketogenna.

Lemmon i wsp. (2012) przeprowadzili retrospektywna
analize dotyczaca leczenia dzieci z zespotem Lennoxa—
—Gastauta. W placowce, w ktorej pracowali autorzy, diete
ketogenna zastosowano u 71 dzieci. Po 6 miesiagcach od
wprowadzenia diety 36 pacjentéw miato o ponad 50%
mniej napadéw padaczkowych, u 16 chorych uzyskano
ponad 90-procentowg redukeje liczby napadéw, a 1 osoba
byta wolna od napadéw. Po 12 miesigcach efekty prezento-
waly si¢ podobnie, co jest zgodne z wczesniejszymi danymi
literaturowymi.

Inne wskazania do stosowania
diety ketogennej

Omawiana dieta stanowi metode z wyboru w niedoborze
dehydrogenazy pirogronianowe;j i stuzy ominieciu bloku
metabolicznego. Leczenie dzieci nalezy rozpocza¢ jak naj-
szybciej po urodzeniu (Wexler et al., 1997). Z uwagi na
niewystepowanie napadow padaczkowych w klasycznym
obrazie choroby szersze omoéwienie tej jednostki przekra-
Cza ramy niniejszego opracowania.

Zesp6t Ohtahary jest rzadkim zespolem, ktory ze wzgledu
na niekorzystne rokowanie i krotki czas przezycia pacjentow
doczekat si¢ jedynie kilku doniesien zwigzanych z zastoso-
waniem diety ketogennej po wykorzystaniu innych, kla-
sycznych opgji terapeutycznych (Ishii et al., 2011; Sivaraju
et al., 2015).

Niektorzy autorzy probuja stosowac diete ketogenna
w przebiegu padaczki zwigzanej z zespotem Sturge’a-
-Webera. Réwniez w tym przypadku mozna natrafi¢ na
zachecajace wyniki (Kossoff et al., 2010).

PODSUMOWANIE

Wiekszo$¢ danych literaturowych dotyczy populacji dzieci,
ale zastosowanie diety ketogennej nie jest ograniczone do
tego przedzialu wiekowego — coraz czesciej pojawiaja sie
informacje o skuteczno$ci omawianego podejscia u doro-
stych. Istnieja choroby, w ktorych dieta ketogenna jest lecze-
niem z wyboru: deficyt transportera glukozy typu pierw-
szego czy niedobor dehydrogenazy pirogronianowe;.
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W padaczce lekoopornej, zwlaszcza w przypadkach ence-
falopatii padaczkowych, dieta ketogenna to postepowa-
nie dodatkowe, wspomagajace kuracje lekami przeciw-
padaczkowymi. Cze$¢ autoréw zwraca uwage, ze dieta
ketogenna nie musi by¢ wprowadzana dopiero na koncu
procesu terapeutycznego — mozna stosowac ja z sukcesem
na wczesniejszych etapach.
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