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ABC da Dieta cetogénica

Introducao

1.1 Definicao

A dieta cetogénica (DC) é um tratamento médico indicado para o con-
trole das crises epilépticas. E ricaem gorduras, adequada em proteinas e pobre
em carboidratos e foi desenvolvida para mimetizar, em nosso organismo, os
efeitos bioquimicos do jejum, mantendo um estado de anabolismo®.

Durante o jejum, nosso organismo possui uma reserva de glicose por
24 a 36 horas. Apos o consumo da glicose, o corpo passa a utilizar a propria
gordura como fonte de energia. Uma pessoa em DC tem como fonte de ener-
gia principal a gordura externa, recebida por meio da dieta, em detrimento
do carboidrato, que é bastante restrito durante a DC, e do uso de sua pro-
pria gordura corporal. A oferta abundante de gordura permite seu uso como
fonte primaria de energia por maiores periodos de tempo?.

1.2 Uma breve histéria

Desde a era de Hipocrates (460 a.C.-370 a.C.), conforme registrado
em seus escritos, o jejum é considerado um tratamento para a epilepsia. Essa
pratica também foi documentada nos tempos biblicos: o evangelho segundo

o
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Marcos (9:14-29) relata a historia de Jesus curando um menino epiléptico
com “oracdo e jejum”. A Transfiguracdo, quadro do pintor italiano renascen-
tista Rafael Sanzio, é a mais famosa pintura de uma pessoa com epilepsia,
que integra essa passagem biblica’.

Figura 1. A Transfiguracdo, de Rafael Sanzio (c. 1517-1520)

A primeira observacao cientifica sobre o valor do jejum na epilepsia foi
realizada no inicio do século XX, em 1911, pelos médicos franceses Guelpa
e Marie, que relataram que as convulsdes eram menos graves quando o
paciente adotava o jejum?*.

p(. M
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Nos Estados Unidos, em 1921, um dos pioneiros no estudo da epilepsia,
o pediatra de Nova York Dr. Geyelin’, relatou, pela primeira vez, na American
Medical Association Convention, sua experiéncia com o jejum como trata-
mento da epilepsia e foi, também, o primeiro a relatar a melhora cognitiva
que poderia ocorrer com o jejum. Geyelin citou o caso de uma crianca de 10
anos, com crises de grande e pequeno mal, que havia sido tratada no estado
de Michigan pelo médico osteopata Dr. Hugh W. Conklin com jejum durante
15 dias consecutivos, obtendo o controle de suas crises. Dr. Hugh acreditava
que a epilepsia tinha sua origem em toxinas provenientes do intestino, sendo
necessario deixa-lo em repouso. Com base na observacao dessa crianca e de
outros dois pacientes tratados por Dr. Hugh, Geyelin privou 36 pacientes de
todos os alimentos por 20 dias e 87% deles ficaram livres de crises’. Em 1922,
os especialistas Lennox e Cobb comecaram a estudar por que o jejum funcio-
nava como um tratamento para a epilepsia e foram os primeiros a observar o
aumento do acido trico e da acidose que ocorria apos dois ou trés dias de jejum,
acompanhado pela reducio das convulsdes’. Aproximadamente na mesma época,
em 1921, Dr. Woodyatt observou que a acetona e o acido beta-hidroxibutirico
aparecem em pessoas submetidas ao jejum ou com uma dieta com proporc¢ao
muito baixa de carboidratos e muito alta de gordura®.

Infelizmente, ndo podemos e nao conseguimos viver em jejum. Em
1921, Dr. Russell Wilder, na Clinica Mayo, foi o primeiro a publicar que
o efeito benéfico do jejum para as crises epilépticas poderia ser obtido por
outros meios e cunhou o termo “dieta cetogénica™. Esta poderia ser mantida
por um periodo prolongado de tempo. Em 1924, Dr. Peterman, também na
Clinica Mayo, tornou efetivo o calculo da DC, exatamente da mesma forma
que calculamos a DC classica (DCC) atualmente: 1g da proteina por quilo
de peso nas criancas, 10g-15g de hidrato de carbono por dia e o restante das
calorias em forma de gordura®.

A DC foi amplamente utilizada ao longo dos anos 1920 e 1930, sendo
reportada sua eficacia no controle de mais de 50% das crises epilépticas em
60% a 75% das criancas, controle de mais de 90% das crises em 30% a 40%
dos pacientes e auséncia de melhora em 20% a 40%. Quando a difenil-hidan-
toina foi descoberta, em 1938, a atencdo de médicos e pesquisadores voltou-se
para os novos farmacos antiepilépticos (FAE). Os medicamentos eram mais

A *)
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faceis de administrar e a DC era considerada dificil, rigida e de maior custo.
Com o passar do tempo, médicos e nutricionistas se esqueceram desse trata-
mento. A partir de 1970, a DC continuou sendo indicada de forma esporadica
no Hospital Johns Hopkins, em Baltimore, por Dr. Samuel Livingston e sua
nutricionista Millicent Kelly?.

Huttenlocher et al., em 1971, introduziram a dieta com triglicerideos de
cadeia média (DTCM), que permite uma producio maior de corpos cetdnicos
por caloria, permitindo uma restricdo menor de carboidratos e proteinas, tor-
nando a dieta mais palatavel’.

Em 1993, nos Estados Unidos, com uma historia real sobre uma
crianca de 2 anos, Charlie, com epilepsia ndo controlada apos uso de farma-
cos e cirurgia, a DC recebeu atencido da midia nacional. O pai de Charlie,
Jim Abrahams, ao pesquisar tratamentos para a epilepsia por conta propria,
encontrou uma referéncia a DC e levou o filho para o Johns Hopkins, em
Baltimore, o tnico centro de epilepsia em que a DC continuava a ser rea-
lizada, na época por Dr. Freeman e a mesma nutricionista, Millicent Kelly,
uma superespecialista no tratamento com a DC. Charlie ficou livre de crises
e melhorou seu desenvolvimento. Jim Abrahams criou a Charlie Foundation,
com o objetivo de difundir informacoes sobre a DC com videos para pais,
bem como para médicos e nutricionistas, forneceu recursos para publicacoes
e apoiou o primeiro estudo multicéntrico prospectivo sobre a eficacia da DC.
Em 1997, Jim Abrahams dirigiu o filme First Do No Harm (no Brasil, Pela
vida do meu filho), estrelado por Merryl Streep, sobre a luta de Charlie contra
a epilepsia. Em 2004, Emma Williams fundou, no Reino Unido, a Matthew’s
Friends, em homenagem a seu filho, também no intuito de fornecer suporte
para tratamentos dietéticos para a epilepsia, com extensoes para Africa do
Sul, Canada e Holanda®. Em 2008, foi publicado, por Neal et al.'’, o pri-
meiro estudo randomizado e controlado que demonstrou a eficacia da DC
em criancas com epilepsia refrataria.

No Brasil, o primeiro programa de DC comecou em 1984, no Instituto
da Crianca do Hospital das Clinicas da Universidade de Sado Paulo, com Dra.
Maria Joaquina Marques-Dias e a nutricionista Maria Aparecida Vieira. Foi
iniciado de maneira um pouco urgente, porque destinava-se a atender uma

crianca normal, que apresentava 100 a 200 crises ao dia, a despeito do uso
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de varios FAE. Desde que entrou em cetose franca, por meio do jejum, as
crises diminuiram de maneira consistente e passaram a ser quase impercepti-
veis, resultando em consequente melhoria do eletroencefalograma e do estado
cognitivo. A partir desse primeiro paciente, a nutricionista conseguiu definir
a formula ideal, que significava, realmente, uma DC 4:1, iniciando, nesse ser-
vico, a fase cientifica da DC, em sua apresentacdo mais ortodoxa. Os pacientes
internavam-se para realizar o jejum indutor da cetose e a realimentacio com
a DC. Por volta de 1994, iniciamos, nesse servico, a inducdo da cetose pela
introducdo direta da DC, sem a necessidade de internacao, iniciando DC 2:1 e
DC 3:1, até chegarmos a cetose plena. Acreditamos que, dessa forma, poupa-
mos muito sofrimento as criancas e recursos hospitalares, além de reduzirmos
as chances de hipoglicemia e de outros riscos associados a hospitalizacio.

Desde o inicio dos anos 1990, foi observado um aumento dramatico
em artigos cientificos sobre DC e, atualmente, a dieta cetogénica é um trata-
mento bem estabelecido e comprovadamente eficaz para a epilepsia. Hoje,
a dieta ¢ adotada em mais de 45 paises e novas modalidades de DC estao
disponiveis, como a dieta de Atkins modificada (DAM) e a dieta de baixos
indices glicémicos (DBIG), além de novas formulas cetogénicas, facilitando
sua introducdo e manutencao'’. Em 2009, foi publicado na revista Epilepsia,
por Dr. Kossoff e outros médicos e nutricionistas especialistas na dieta ceto-
génica em todo o mundo, o primeiro consenso internacional para imple-
mentacdo desse tratamento'?.

A dieta de Atkins foi promovida pelo cardiologista Robert Atkins, em
1972. E rica em gorduras, pobre em carboidratos e induz a cetose. A DAM
foi introduzida pela primeira vez em 2003, no Hospital Johns Hopkins, apos
o relato de uma miée que iniciou o filho na dieta por conta propria, enquanto
aguardava admissdo hospitalar para inicio da DC, e obteve o controle das cri-
ses epilépticas. E uma variante mais palatdvel e menos restritiva, sendo indi-
cada para criancas maiores, adolescentes e adultos'.

Por sua vez, a dieta de baixo indice glicémico (DBIG) para tratamento
de epilepsia foi relatada pela primeira vez em 2005'*. Os primeiros pacientes
tratados com a DBIG foram dois meninos adolescentes com epilepsia refrata-
ria, que, apos o inicio DC classica, obtiveram uma reducao de mais de 90%
na frequéncia de crises epiléticas, mas nio toleraram as restricoes. Depois que
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a DCC foi interrompida, os pais notaram uma flutuacao na frequéncia de cri-
ses, de acordo com o consumo de alimentos ricos em carboidratos, quando
observavam um aumento da frequéncia de crises epilépticas. Apos essa obser-
vacdo, ambos os meninos iniciaram uma dieta que permitia ingestao total de
carboidratos maior que na DCC, mas com carboidratos limitados a alimentos
com baixo indice glicemico, que produzem, relativamente, pequena elevacéo
na glicemia. Ambos obtiveram mais de 90% de controle das crises epilépticas.

Atualmente, novas aplicacdes estdo sendo estudadas para o tratamento
com a DC, como cancer, autismo, cefaleia e deméncia.



Mecanismos

neurobioquimicos
da dieta cetogénica

s mecanismos de acdo da DC, utilizada ha quase 100 anos no tra-

tamento da epilepsia, ainda nao estao completamente esclarecidos.

Os estudos, na maioria experimentais, em modelos animais in vivo
e modelos in vitro, apresentam os provaveis mecanismos complexos da DC,
que controlam as crises epilépticas, exercem efeito neuroprotetor e ocasio-
nam diversas alteracoes metabolicas'. A alta complexidade desses mecanis-
mos neurobioquimicos permeia o 6rgio bioldgico mais obscuro, o cérebro,
cercado de facetas ainda ndo descobertas. O cérebro torna-se ainda mais
intrigante quando se estuda a epilepsia e o efeito de uma dieta completa-
mente modificada, em comparacio com os padrdes dietéticos habituais.

2.1 Alteracdes metabodlicas induzidas pela
dieta cetogénica

A DC induz o organismo a utilizar a gordura como fonte de energia.
Os lipidios sdo metabolizados no figado em acidos graxos e, posteriormente,
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oxidados na mitocondria do hepatdcito, gerando um excesso de acetil-CoA.
Em uma dieta habitual, a acetil-CoA segue para a via do ciclo de Krebs e
produz energia, na forma de ATP. Na DC, devido a baixa concentracio de
oxaloacetato, a velocidade de oxidacdo por meio dessa via é reduzida, favo-
recendo a cetogénese, ou seja, a geracao dos corpos cetdonicos denominados
acetoacetato, acetona e B-hidroxibutirato®. Os corpos cetonicos atravessam
a barreira hematoencefalica, por meio dos transportadores de acido mono-
carboxilico’, e entram no ciclo de Krebs, sendo o substrato energético para
o cérebro. Dessa forma, a oferta excessiva de gordura é capaz de manter o
estado metabolico de jejum, situacao em que os lipidios sao usados como
fonte energética, mantendo um estado de cetose.

As principais alteracdes metabolicas induzidas pela DC incluem o
aumento dos corpos cetonicos no plasma, o efeito sedativo destes, o grau de
acidose, a desidratacéo parcial, a estabilizacdo dos niveis séricos de glicose,
mudancas na concentracio lipidica e a adaptacido do cérebro.

O efeito direto dos corpos cetonicos, como antiepiléticos, foi demons-
trado em varios modelos animais*. Apesar de ainda nao ser conhecido o alvo
molecular pelo qual os corpos cetonicos controlam as crises epilépticas, as
evidéncias sugerem que a mitocondria esteja envolvida’.

A concentracido de corpos cetonicos totais pode ser avaliada na urina
— medida da cetontria — e/ou no sangue — medida da cetose capilar. Pode,
também, ser avaliado no sangue o nivel sérico do corpo cetonico especifico,
como a concentragao sérica de B-hidroxibutirato. Para a cetose urinaria, o
objetivo s@o trés cruzes com indicacdo de cor roxa (> 150mg/dl) e a cetose
capilar de 3mmol/l a 6mmol/1°’. Nem sempre existe correlacio entre os cor-
pos cetdnicos medidos na urina e no sangue. Também parece nao haver uma
correlacdo consistente entre os niveis plasmaticos dos corpos cetonicos e
o controle das crises epilépticas, sugerindo o papel de outros mecanismos
antiepilépticos, além da cetose®”.

Devido as alteracdes metabolicas, alguns individuos apresentam sono-
léncia no inicio da DC, por um periodo que pode variar de trés a quatro dias
a até 20 dias.

O acumulo excessivo de corpos cetonicos pode levar a reducio signifi-
cativa do pH sanguineo, tornando-o muito acido. A cetoacidose ou acidose
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metabolica pode ocasionar efeitos adversos que, quando nido tratados,
impactam a adesdo ao tratamento e podem evoluir com consequéncias maio-
res (vOmitos recorrentes, inapeténcia, hipotonia, hipotensio). Nesse caso, é
necessario intervir com administracdo de solucao tampéo, sendo comum o
uso de bicarbonato de sodio, que atenua e estabiliza essa alteracdo metabo-
lica”. A estabilizacdo dos niveis séricos de glicose parece contribuir para o
controle das crises epilépticas’.

2.2 Mecanismos antiepilépticos

Séo sugeridos diferentes mecanismos pelos quais a DC exerce seu efeito
antiepiléptico, e observa-se que, para determinada epilepsia, um mecanismo
pode ser mais importante que o outro.

Estudos recentes sugerem que os tipos de acidos graxos ofertados na
DC podem interferir nesses mecanismos de forma diferenciada. Referem,
ainda, que os acidos graxos poli-insaturados (PUFAs), especialmente o
omega 3 e o dcido docosa-hexanoico (DHA), tém propriedades antiepi-
lépticas e podem apresentar maior eficacia clinica no controle de crises
epilépticas em comparacdo com os acidos saturados'®'.

Outros estudos em modelos animais sugerem uma mudanca da compo-
sicio da membrana celular que pode estar associada a ativacdo de receptores
de proliferacdo do peroxissomos (PPARSs), sugerindo efeito anti-inflamatorio
e maior controle de crises epilépticas'?.

De maneira geral, o efeito da DC esta associado especialmente a modu-
lacdo dos neurotransmissores, potencial de membrana, canais de fons,
mudangcas na concentracdo de monoaminas e acao neuroprotetora (figura 2).
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Figura 2: Oxidacao de lipidios e mecanismos neurobioquimicos
dos corpos cetdnicos
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2.2.1 Modulacao dos neurotransmissores

A concentracdo de neurotransmissores é a principal via estudada e
a de maior evidéncia cientifica sobre o efeito da DC. Varios estudos refe-
rem que os corpos cetonicos modulam neurotransmissores e influenciam
suas concentracdes, especialmente as dos principais neurotransmisso-
res excitatorios e inibitorios (glutamato e acido y-aminobutirico — GABA,

respectivamente)'*!*.

Hipotese GABAérgica

Os corpos cetdnicos parecem influenciar o metabolismo do glutamato,
favorecendo o aumento da concentracao do GABA. O GABA ¢é um inter-
mediario do a-cetoglutarato sintetizado no ciclo de Krebs via glutamato e
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convertido em GABA pela glutamato descarboxilase’. Nessa via, os corpos
cetdnicos parecem estimular a acdo dessa enzima, sendo uma das hipote-
ses associadas ao efeito dos corpos cetonicos na queda da concentracdo de
aspartato, estimulando a glutamato descarboxilase e aumentando a sintese
de GABA, que tem funcdo inibitoria, resultando, consequentemente, no con-
trole das crises epilépticas'.

Em vias normais, o glutamato é captado por astrocitos, que con-
vertem glutamato em glutamina por meio da enzima glutamina sintase.
Posteriormente, a glutamina é transportada para os neurdnios, sendo hidro-
lisada para glutamato, que pode ser convertido em GABA ou transaminado
para aspartato, em uma reacéo que requer oxaloacetato'®. Como a DC induz
mudancas no metabolismo, reduzindo a concentracio de oxaloacetato,
devido a restricdo de carboidrato e proteina, a geracéo de aspartato a partir
de glutamato é diminuida, estimulando a via da glutamato descarboxilase e
a biossintese de GABA, fundamentando a hipotese GABAérgica.

Hipdtese glutaminérgica

A razdo glutamato-cetose pode modular as funcgoes fisiologicas por
meio dos transportadores vesiculares de glutamato (VGLUT). Foi observado
que, in vitro, o cloro tem funcao alostérica sob VGLUT, que é competitiva-
mente inibido pelos corpos cetonicos, sendo esse efeito devido, principal-
mente, a0 acetoacetato e, em menor proporcdo, ao B-hidroxibutirato!”.

Essa hipotese também foi verificada em um estudo recente in vivo. O
acetoacetato, em doses altas (10nM), foi capaz de suprimir a liberacao do
glutamato e as crises epilépticas de ratos expostos a droga estimulante de cri-
ses epilépticas'®. Estima-se que, em criancas, a DC promova concentracao no
liquido cefalorraquidiano (LCR) de 0,3mM, inferior as dosagens observadas
nos modelos animais. Além disso, na via de producdo de corpos cetdnicos,
0 acetoacetato é convertido, principalmente, em B-hidroxibutirato, sendo
provavel que este também apresente algum efeito nessa via de controle de
excitacdo neuronal.

Foi observado, ainda, o efeito dos corpos cetonicos na modulacio de
VGLUT 1 e VGLUT 2 e na regulacdo do Cl-'°. Propde-se que essa modulacio
seja fundamental no controle excitatorio, entretanto, o mecanismo molecular
envolvido nesse processo ainda precisa ser elucidado.
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2.2.2 Potencial de membrana e canais de ions

O aumento da inibicdo ou reducdo da excitabilidade, se suficiente-
mente intenso, também pode influenciar a funcao do cérebro, controlando
as crises epilépticas e complementando os efeitos dos neurotransmisso-
res®. Conforme relatado, a alta concentracdo de GABA parece estimular
os receptores dos canais de cloreto (Cl-), contribuindo para o aumento do
influxo negativo de ions, modulando o potencial de acdo e induzindo a
hiperpolarizacao neuronal ™.

A fase ascendente, de despolarizacio, é caracteristica da epilepsia e
das crises epilépticas, assim, a hiperpolarizacao é responsavel por inibir a
ativacdo dos canais de calcio e sodio, atividades necessarias para a excitacio
neuronal®'. Além disso, a inducéo da hiperpolarizaciao neuronal também pode
ser associada ao crescimento da abertura dos canais de KATP, também contri-
buindo para o controle da excitacdo neuronal?’.

Estudos sugerem que a relacdo entre neurotransmissores, canais de
ions e, consequentemente, a modulacdo do potencial de acdo, essenciais
para o impulso nervoso, € intensa na atividade elétrica anormal da epilepsia,
favorecendo a fase ascendente (despolarizacio). A DC facilita a hiperpolari-
zacdo da membrana neuronal, estabilizando o potencial de acdo e o controle
das crises epilépticas (figura 3).

Figura 3: Potencial de acdo durante o impulso nervoso
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2.3 Modelos animais em epilepsia

Outro mecanismo do efeito da DC investigado em modelos ani-
mais é a modulacdo das aminas biogénicas, especialmente norepinefrina e
adenosina®>.

Em modelos animais, a concentracdo de norepinefrina aumentou em
ratos que receberam a DC, sendo esse efeito dependente do transportador,
pois aqueles que tiveram o transportador de norepinefrina danificado nao
apresentaram essa mesma resposta®’. Foi demonstrado, também, que a con-
centracdo de norepinefrina no hipocampo de ratos alimentados com DC foi
maior que a de ratos alimentados com dieta normal?®.

Alguns autores consideram a adenosina como o principal neuromodula-
dor inibitério das crises epilépticas®®. Foi observado que camundongos trans-
geénicos que tinham deficiéncia de adenosina apresentaram crises eletrograficas
no hipocampo?’. Ha evidéncias sugerindo que a DC exerce efeito antiepiléptico,
restaurando a concentracéo de adenosina e ativando receptores (A1R) por meio
de mecanismos proporcionados pela baixa concentracio de glicose**.

Outros possiveis mecanismos podem estar associados. A reducio de
glicose, por si so, parece ser a hipotese alternativa e complementar. Os efei-
tos eletrofisiologicos da reducio de glicose em neuronios piramidais na drea
CA3 do hipocampo foram observados e a restricao de glicose levou a liberacao
de ATP nesses neuronios. O aumento de ATP extracelular, mediante degrada-
¢do por ectonucleotidases (nucleotideos expressos na membrana plasmatica) a
adenosina, ativou receptores de adenosina Al, que foram acoplados a aber-
tura de canais KATP, contribuindo para o controle da excitacdo neuronal?®.

2.4 Efeitos sobre o cérebro em desenvolvimento
e diferencas em relacao a idade

Os efeitos antiepilépticos da DC apresentam-se promissores especialmente
na infancia, devido ao periodo do desenvolvimento cerebral, cognitivo e neu-
ropsicomotor. O controle precoce das crises epilépticas é fundamental para o
bom desenvolvimento na infancia e adolescéncia, repercutindo na vida adulta.

Em muitos estudos e na pratica clinica, o melhor controle das crises
epilépticas é observado em criancas e, de forma geral, as menores respondem
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melhor que as maiores, demonstrando que, provavelmente, existem meca-
nismos associados a idade.

Alguns autores referem que essa resposta pode estar associada aos
transportadores monocarboxilicos, que fazem o transporte dos cor-
pos cetdnicos pela barreira hematoencefalica para o cérebro*-°. Estes
seriam responsaveis por criancas menores apresentarem resposta cli-
nica maior a DC, visto que a idade parece ser inversamente propor-
cional a eficacia ou a concentracdo desses transportadores, sendo que
esta diminui com o desenvolvimento cerebral e a quantidade deles ¢é
menor na vida adulta’. Alteracoes metabolicas adaptativas em condi-
coes neuropatologicas podem resultar no aumento da concentragao dos
transportadores’'.

2.5 Efeito neuroprotetor

Dentre todos os mecanismos, o mais questionado pelos familiares,
pacientes e profissionais de saide esta relacionado a permanéncia do con-
trole das crises epilépticas apos a retirada da DC, excetuando os casos de
erros inatos do metabolismo.

Os mecanismos neuroprotetores parecem ser associados a biogénese
mitocondrial, controle de apoptose, controle das espécies reativas ao oxige-
nio (ROS), fatores de transcricdo e outras proteinas.

A mitocondria tem uma funcdo importante no mecanismo de controle
das crises epilépticas pela geracio de adenosina trifosfato (ATP), controle de
apoptose, manutencdo da homeostase de calcio e producéo e detoxificacdo
de ROS, que sdo geradas intensamente na epilepsia®?, pois a doenca esta
associada ao estresse oxidativo.

As mitocondrias sdo organelas intracelulares, cuja funcéo é produzir
energia na forma de ATP. Este é gerado pela cadeia respiratéria por meio da
oxidacao fosforilativa, que é composta por cinco complexos multienzimati-
cos (complexos I-V). A disfuncdo do complexo I pode fazer a producio de
ATP reduzir, o que é, normalmente, observado em doencas neurologicas®.
Na epilepsia, esse desequilibrio, a reducao de ATP e o aumento de ROS con-
tribuem para o processo de morte celular’**.
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Em um estudo experimental com camundongos mantidos em DC por,
pelo menos, trés semanas, observou-se aumento da biogénese mitocondrial
no hipocampo, em comparacao com os controles, sugerindo uma alternativa
nos estoques de energia®.

Embora o papel antiepiléptico ligado a apoptose nao esteja claro,
alguns autores referem que esse mecanismo se deve, provavelmente, a restri-
cdo calorica®. Além dessa restricdo, os corpos cetonicos também tém efeitos
antioxidantes, e os acidos graxos ativam as proteinas desacopladoras mito-
condriais (UCPs)***°. A DC pode exercer efeito neuroprotetor pela redu-
cdo de ROS por meio da ativacio das UCPs*™*. Além da ativacdo dessas
proteinas, ha um estimulo no fator de transcricao Nrf2, que parece melhorar
os elementos de resposta antioxidante e promove aumento na razao gluta-
tiona reduzida/glutationa oxidada’.

Portanto, a DC parece apresentar um efeito antioxidante no cérebro,
incluindo o periodo pos-dieta, pois as criancas respondedoras ao trata-
mento, que, empiricamente, é de dois a trés anos, permanecem com esse
efeito neuroprotetor mesmo apos a concluséo do tratamento.



Tipos
de dieta

lém da dieta cetogénica classica, podemos utilizar diferentes

tipos de DC para tratamento da epilepsia, como a dieta de Atkins

modificada, a dieta cetogénica com triglicerideos de cadeia média
e a dieta de baixo indice glicémico. Essas variantes foram desenvolvidas
com o objetivo de melhorar a palatabilidade, viabilizar a diversificacao
de alimentos, favorecer a aderéncia ao tratamento e reduzir os efeitos
adversos. Apesar de menos restritas que a DCC, sdo semelhantes quanto
a composicao de macronutrientes, sendo ricas em gordura e com baixo
teor de carboidratos, que se encontram limitados a 20g-50g ao dia. Para
todos os tipos de dieta é necessario o acompanhamento do médico e do
nutricionista.

A DC requer dedicacio, trabalho e organizacao da vida familiar para
seu sucesso. As dificuldades, beneficios e efeitos adversos do tratamento com
a dieta cetogénica devem ser avaliados e discutidos pelo médico e os fami-
liares no inicio do tratamento. Como qualquer outro tratamento médico, a
dieta tem efeitos adversos, que podem ser prevenidos e controlados.
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3.1 Dieta cetogénica classica

A DCC é a mais utilizada para epilepsia farmaco-resistente, de modo
especial em lactentes, pré-escolares e nos casos de encefalopatias epilépti-
cas*'?. Tem alto teor de gordura, que corresponde a cerca de 90% do valor
calorico total da dieta, composta principalmente por triglicerideos de cadeia
longa (TCL), baixo teor de carboidrato e teor adequado de proteinas, sendo
o minimo de 1g/kg/dia. E estritamente individualizada, minimamente cal-
culada, baseada nas necessidades energéticas de cada individuo. De forma
geral, ¢ recomendado o calculo de 80%-90% das necessidades caléricas da
idade. Crian¢as muito ativas ou muito espasticas necessitam de mais calorias
que aquelas com mobilidade reduzida®. Todos os alimentos sdo pesados.
A dieta é realizada nas proporcoes 3:1 (3g de gordura para 1g de carboi-
drato e proteina) e 4:1 (4g de gordura para 1g de carboidrato e proteina).
Essa proporcao pode ser modificada de acordo com a resposta clinica e a
cetose do individuo. A DCC é a que promove os mais altos niveis de cetose™.
Ha sempre a necessidade de suplementacao de vitaminas e minerais®!2.
Acreditava-se que a restricao hidrica na DC favorecia o controle de crises,
o0 que ja se demonstrou ndo ser real. Atualmente, recomenda-se manter a
ingestao hidrica em torno de 100% das necessidades diarias, podendo ser
aumentada de acordo com a atividade e em climas mais quentes?.

3.2 Dieta cetogénica com triglicerideos de
cadeia média

A dieta com TCM tem sido utilizada desde 1971° como uma op¢ao
mais palatavel e que possibilita a ingestao de maior quantidade de carboi-
dratos, ja que utiliza 6leo rico em triglicerideos de cadeia média®». Os TCM
sdo absorvidos de forma mais eficiente que os de cadeia longa (TCL), sdo
transportados diretamente ao figado pelo sistema porta e ndo necessitam
de carnitina para o transporte intracelular na mitocondria*. Devido a essas
diferencas metabolicas, sio mais cetogénicos que o TCL. Dessa forma, uma
quantidade menor de gordura ¢ necessaria na DTCM, correspondendo a
70% a 75% do valor caldrico total proveniente de TCM e TCL, permitindo
um aumento da quantidade de proteinas e carboidratos.
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O célculo da DTCM é baseado na quantidade de energia obtida por
meio do TCM. Na DTCM originalmente proposta, 60% do valor calo-
rico seriam obtidos pelo TCM, 10% por proteina, 15% a 19% de car-
boidratos e 11% a 15% de TCL. Essa alta quantidade de TCM provoca
colicas, diarreia e vomitos na maioria das criancas. Por essa razdo, foi
proposta uma DTCM modificada, em que 30% do valor calérico total
sao obtidos por meio do TCM e 30% por TCL'. Na pratica, a quan-
tidade de TCM deve ser adequada a cada individuo, de acordo com a
resposta clinica e a cetose. A introducao lenta do TCM (aumentando
a quantidade em cinco a dez dias) pode evitar desconforto abdominal,
diarreia e vomitos. O TCM deve ser dividido em todas as refeicoes ao
longo do dia. Ha formulacoes prontas com TCM (ex.: Nutri TCM com
AGE®;, MCT com AGE®; Liquigen®, da Nutricia) que podem ser mis-
turadas ao leite como bebida ou utilizadas em receitas. E necesséria a
suplementacdo de vitaminas e minerais.

O TCM pode ser utilizado, também, como um suplemento na DCC ou
na DMA, para aumentar a cetose ou para resolver a constipacdo intestinal.

Deve ser evitado em individuos em uso de valproato.

3.3 Dieta de Atkins modificada

Desenvolvida em 2003, no Hospital Johns Hopkins, em Baltimore,
nos Estados Unidos”, é uma dieta mais liberal, sendo livre a quantidade
de calorias, gordura e proteina, mas a de carboidratos permanece restrita,
com aumentos progressivos, de acordo com o controle das crises e a tolera-
bilidade. Cerca de 60% do valor caldrico total sao obtidos pela gordura. Na
DMA, o treinamento ¢ mais facil, em relacio a DCC, sendo introduzida mais
rapidamente e com menor demanda da nutricionista. Os alimentos nao pre-
cisam ser pesados. Permite mais flexibilidade e independéncia do paciente,
incluindo alimentos que podem ser encontrados facilmente em restaurantes,
cafeterias e lanchonetes da escola.

Sua propor¢do, em comparacdo com a da DCC, é de 1:1. Ha melhor
aceitacdo por adolescentes, adultos e criancas com transtornos comporta-
mentais. Todos tipos de carboidratos podem ser usados, tanto em uma so
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refeicao quanto divididos em varias refeicoes™. A fibra nao é contabilizada
na quantidade de carboidratos” . E necessaria a suplementacao de vitami-
nas e minerais. A combinacao com férmulas cetogénicas no inicio do trata-
mento aumenta a relacdo cetogénica, beneficiando a cetose e o controle das
crises epilépticas™.

3.4 Dieta de baixo indice glicémico

A DBIG foi desenvolvida em 2002, no Hospital Geral de
Massachusetts, em Boston, Estados Unidos, com o objetivo de manter os
niveis de glicemia estaveis e mais baixos, por meio do consumo exclusivo
de carboidratos com indice glicemico (IG) menor ou igual a 50*'*. Esses
carboidratos nao permitem grandes flutuacoes da glicemia pos-prandial.
Na DBIG é permitida a ingestao de 40g-60g de carboidratos ao dia, o que
corresponde a aproximadamente 10% do valor calérico total e incentiva
o consumo de gordura para a média de 60% do valor caldrico total.
O indice glicémico pode ser alterado por variaveis como contetdo de
fibras, acidez e adi¢do de gorduras e proteinas, sendo recomendado o
consumo do carboidrato junto com a gordura e/ou proteina®. E necessa-
ria a suplementacao de vitaminas e minerais.

E mais facil de ser realizada, os alimentos sao em porcoes ou medi-
das caseiras e permite consumo de alimentos por todos da familia e
também em restaurantes’. O paciente recebe uma lista dos carboidratos
permitidos, com a respectiva porcdo. Os pais recebem uma tabela com os
alimentos que sdo de baixo indice glicemico. Na DBIG pode ou ndo ocor-
rer a cetose. Os efeitos adversos sao leves, como perda de peso, acidose,
refluxo gastroesofagico e constipacdo. Se o controle das crises epilépticas
nao for obtido com a DBIG, pode ser feita a transicdo para a DCC. Em
nosso pais, encontramos dificuldades para a orientacdo dessa dieta, pois
nao existe uma lista oficial com carboidratos de baixo indice glicémico.
Nos Estados Unidos, essa relacdo é encontrada no endereco eletronico
<www.glycemicindex.com>.

A tabela 1 mostra a composicdo de macronutrientes das varias dietas

cetogénicas®.
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Tabela 1: Composicdo das dietas cetogénicas

% Valor calérico total Relagao

cetogénica
Gordura TCM Proteina Carboidrato

Classica 4:1 90 - 10 4:1
Classica 3:1 87 - 13 31
DTCM classica n 60 10 19 1,2:1

41 30 10 19 1,2:1
60-70 - 20-30 6 11
60 - 15-20 Alimentos
IG < 50

3.5 Como escolher o tipo de dieta

A equipe responsavel pelo tratamento com a dieta cetogénica, neurolo-
gista e nutricionista, devem, em conjunto, avaliar e decidir qual é o melhor
tipo de dieta a ser indicada para cada individuo*’. Antes de iniciar a DC, é
necessario realizar uma avaliacdo médica detalhada, esclarecer a familia e
avaliar potenciais barreiras psicossociais (por exemplo: religido, diferencas
culturais, disturbios comportamentais, habitos alimentares etc.) para a indi-
cacdo precisa da dieta cetogénica’.

Fatores como idade, via de alimentacéo, tipo de patologia, urgéncia de
tratamento, dindmica familiar, recursos financeiros e falhas com outros tipos
de dietas sdo importantes na decisio da escolha da dieta ideal.

Em criangas menores de 2 anos, foi observada, de forma significativa,
uma resposta melhor com a DCC, quando comparada a DMA. Esse grupo
de pacientes necessita de um calculo cuidadoso de calorias e proteinas, além
de uma supervisao maior, que é facilmente obtida com a DCC. Nesse mesmo
estudo, em criancas de 2 a 6 anos, o controle das crises epilépticas foi seme-
lhante com a DCC e a DMA®%,
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Para condicoes clinicas como a deficiéncia do transportador de glicose
tipo 1 e a de piruvato desidrogenase ainda nao esta definido qual é o melhor
tipo de dieta. De maneira geral, a indicac@o inicial é a dieta cetogénica
classica, porém, observa-se melhora com outros tipos de dieta®.

Em criancas que recebem a dieta por gastrostomia, a melhor indi-
cacdo ¢ a DCC, na proporcdo 3:1 ou 4:1, que pode ser elaborada com
alimentos caseiros processados ou com as formulas cetogénicas comerciais
em po, que facilitam a administracdo e evitam contaminacdo. Atualmente,
no Brasil, estao disponiveis algumas dessas formulas, como, por exemplo,
o KetoCal 4:1 (Danone), cujas proporc¢des podem ser moduladas para 3:1,
2:1 ou 1:1, se necessario. Se necessario, a DTCM pode ser administrada
via gastrostomia com alimentos caseiros processados, porém ndo existem
formulas comerciais disponiveis para essa dieta. A DMA e a DBIG néo sao
apropriadas para essa via de alimentacao’.

Criancas maiores, adolescentes, adultos, pacientes com dificuldade
de acesso a um centro de epilepsia e criancas com distirbios compor-
tamentais sdo excelentes candidatos a dieta de Atkins modificada®. No
Hospital Johns Hopkins, em Baltimore, essa ¢ a dieta de escolha para adul-
tos com epilepsia refrataria™.

Para criancas em estado grave, internadas em unidades de terapia
intensiva em estado de mal refratario, a dieta cetogénica classica 4:1 deve
ser introduzida, de preferéncia com periodo de jejum de 12h, para induzir a
cetose mais rapidamente®.

A DBIG pode ser indicada para individuos com dificuldade de seguir
dietas mais restritivas ou enquanto aguardam para iniciar a DCC.

Nem sempre é necessario chegar a DCC na proporcao 4:1. Se a crianca
ficar livre de crises na proporcdo 3:1, néo é necessario progredir. Inclusive
pode-se tentar a DMA. Ha trabalhos que mostram igual eficacia entre a dieta
classica e a modificada de Atkins®.

Se na propor¢ao 4:1 houver controle parcial das crises epilépticas e
caso se acredite que uma intensificacio da cetose ainda possa trazer benefi-
cios (e ndo riscos!), pode-se tentar propor¢des maiores como 4,5:1.

Se a crianca nao foi capaz de aderir a DCC, é interessante propor a
DMA ou a DBIG.
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A escolha do tipo de dieta é sempre individual. Cada crianca e cada
familia sao diferentes. Escolher um tipo de dieta ndo obriga a prender-se
a ela. Sempre podemos trocar entre as dietas se for necessario e se isso for
contribuir para uma melhor aderéncia ao tratamento. Ter a convic¢do de
que a dieta pode trazer beneficios a crianca é o primeiro passo para que haja
sucesso, independentemente do tipo escolhido.



a Dieta cetogénica

Indicacoes da
dieta cetogénica
ha epilepsia

DC estd indicada, desde a infancia até a fase adulta, para pacientes

com epilepsia de dificil controle, que frequentemente apresentem

crises diarias ou semanais e que tenham falhado no tratamento com

dois ou trés farmacos antiepilépticos, corretamente indicados, tolerados e

utilizados em doses adequadas em monoterapia ou politerapia'*®7. Para

esses pacientes é provavel que a DC seja mais efetiva que a introducao de

um novo farmaco antiepiléptico®. Evidéncias sugerem que a DC também

pode ser util para pacientes com crises mensais que ndo obtém resultados
com os farmacos.

Para o melhor tratamento e a orientacdo do paciente com epilepsia, é

importante classificar a epilepsia com base no tipo de crise (focal, generali-

zada, focal e generalizada ou desconhecida), tentar estabelecer o diagnostico
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de uma sindrome epiléptica, que é um conjunto de caracteristicas clinicas,
eletroencefalograficas, imagenologicas e etiologicas, e, quando possivel,
determinar a etiologia da epilepsia. Esse diagnostico tera muita importancia
para o tratamento, orientando a escolha do melhor farmaco, na possivel
recomendacéo cirtrgica e na indicacdo da DC nas sindromes em que é con-
siderada tratamento de primeira linha ou quando tiver que ser considerada
de forma precoce no tratamento.

A DC é um tratamento bem estabelecido, eficaz e viavel, que deve
ser bem conhecido e “lembrado” pelos neurologistas para ser indicado no
momento adequado, trazendo beneficios para o paciente e evitando sua
deterioracdo neurologica. Algumas situacoes podem ser classificadas como

“super-responsivas” ao tratamento com a DC, como*®:

1) Sindrome da deficiéncia da GLUTI;

2) Deficiéncia do complexo piruvato desidrogenase;

3) Epilepsia mioclonico-atonica (sindrome de Doose);

4) Espasmos epilépticos (sindrome de West);

5) Sindrome de Lennox-Gastaut;

6) Sindrome de Dravet;

7) Complexo esclerose tuberosa,

8) Sindrome de Rett;

9) Doencas mitocondriais;

10) Estado de mal epiléptico induzido por febre (Fires, sigla em Inglés);
11) Criancas e adultos recebendo somente formulas (lactentes ou

pacientes em alimentacéo enteral).

A DC é considerada como primeira linha de tratamento, independen-
temente da quantidade de crises epilépticas na sindrome da deficiéncia do
transportador de GLUT1 e na deficiéncia do complexo piruvato desidroge-
nase'’. Em ambas, os corpos cetonicos servem como fonte de energia alter-
nativa para o funcionamento cerebral.

A deficiencia do transportador de GLUT1 é uma sindrome rara, em
que o cérebro ndo adquire a energia necessaria por meio do metabolismo
da glicose porque ndo tem a enzima transportadora (GLUT1). Os pacientes
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apresentam um grande espectro de fenotipos, com varios tipos de epilepsia,
disturbios de movimento, distonia, ataxia, espasticidade, discinesia paro-
xistica induzida por exercicio, disfuncio autonémica causada pelo esforco,
hemiplegia alterna e disfuncéo cognitiva. Os sintomas tipicamente apare-
cem na infancia® . Pelo menos um terco das criancas com a deficiéncia do
transportador da GLUT1 apresentam episodios caracteristicos de movimen-
tos paroxisticos da cabeca e dos olhos como sintoma inicial no primeiro ano
de vida, o que pode facilitar o diagnostico precoce dessa doenca tratavel’.
O acometimento cognitivo também ¢ variavel, indo de sintomas minimos
a deficiéncia intelectual grave. Nesses casos, a DC, por causa dos corpos
cetonicos, seria a nova fonte de energia. Por esse motivo, a dieta deve ser
iniciada o mais precocemente possivel sempre que se suspeite dessa sin-
drome. Os portadores devem continuar a dieta cetogénica na adolescéncia
devido a crescente demanda de energia do cérebro em desenvolvimento™".
Ainda nao esta claro se os adultos com sindrome da deficiéncia de GLUT1
se beneficiarao da dieta cetogénica ao longo da vida, mas cerca de 80% dos
pacientes com essa doenca ficam livres de crises™.

A sindrome da deficiéncia da piruvato desidrogenase é uma rara
doenca mitocondrial de origem genética relacionada a acidose lactica, dege-
neracdo neurologica e neuromuscular progressiva, anormalidades estrutu-
rais do sistema nervoso central e, geralmente, morte durante a infancia. Na
maioria dos casos, o defeito genético consiste em mutacdes no gene PDHAL,
localizado no cromossomo X. Apesar de predominar no sexo masculino,
acomete também o feminino, podendo apresentar-se com um fenotipo mais
grave e de inicio precoce, com mas-formacdes do sistema nervoso central
(SNC), como microcefalia, disgenesia de corpo caloso e ventriculomegalia.
O tratamento é destinado a estimular o complexo piruvato desidrogenase
ou fornecer uma fonte alternativa de energia ao cérebro, por meio do uso de
tiamina e da DC™.

As melhores respostas ao tratamento com a dieta sdo observadas nos
pacientes com epilepsia generalizada sintomatica, principalmente em crian-
cas com sequela de encefalopatia hipoxico-isquémica, que recebem a DC
por via gastrica. As crises tonico-clonicas generalizadas, de auséncia e mio-

clonicas respondem bem ao tratamento com a dieta cetogénica®®’®.
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A sindrome de Doose, atualmente denominada epilepsia mioclonico-atonica,
é uma sindrome epiléptica generalizada da infancia caracterizada por mul-
tiplos tipos de crises, incluindo mioclénico-atonicas, auséncias, tonico-clonicas
e, eventualmente, crises tonicas. Sao criancas previamente higidas, cujas
crises epilépticas iniciam entre 18 e 60 meses de idade, com um pico em
torno dos 3 anos, tendo uma evolucdo variavel’”’®. As mioclonicas maci-
cas e as crises atonicas levam a queda dos pacientes (drop attacks) e podem
ocorrer episodios de estado de mal nido convulsivo e mioclonico. Fatores
genéticos desempenham um papel importante nesses pacientes, mas causas
estruturais também foram descritas™. O prognostico é imprevisivel. Pode-se
observar a remissdo em alguns anos, com evolucdo neuropsicologica nor-
mal, e também sdo relatados individuos com crises epilépticas refratarias e
deterioracdo cognitiva. A maioria dos pacientes com a sindrome de Doose
sdo tratados, inicialmente, com o acido valproico, podendo ser associados
a lamotrigina e outros farmacos, como levetiracetam e topiramato. A dieta
cetogénica deve ser fortemente considerada no tratamento de pessoas com
epilepsia mioclonico-atonica, apos falha terapéutica a dois farmacos antiepi-
lépticos®. Recentemente, foi observado que 5% das criancas com epilepsia
com crises mioclonico-atdnicas apresentam deficiéncia do transportador de
GLUT1 com mutacdes do gene SLC2A1%.

A sindrome de Dravet é uma encefalopatia epiléptica rara, de ori-
gem genética e inicio na infancia, com multiplos tipos de crises, estado
de mal epiléptico e atraso do desenvolvimento motor e cognitivo®#.
Seus portadores sdo quase, invariavelmente, refratarios aos farmacos
antiepilépticos mais convencionais. Os bloqueadores de canais de sodio
— ou seja, carbamazepina, oxcarbazepina e lamotrigina — agravam tanto
as convulsoes quanto EEG interictal e também podem provocar estado
de mal epiléptico®. O estiripentol foi licenciado sob o regime europeu de
medicamentos 6rfdos em 2001 e, em combinacdo com valproato e cloba-
zam, €, atualmente, considerado como o “tratamento padrdo-ouro”®5.
Existem fortes evidéncias de que a DC controla de forma efetiva as crises

epilépticas dos pacientes com a sindrome de Dravet® % especialmente

5

quando associada ao “tratamento padrao-ouro”.
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A epilepsia de auséncia da infancia é uma sindrome epiléptica idio-
patica, relacionada a idade, com multiplas crises de auséncia diarias e oca-
sionais crises tonico-clonicas generalizadas. E, inicialmente, tratada com
etossuximida, valproato e lamotrigina®. A epilepsia de auséncia juvenil inicia
na adolescéncia e é frequentemente associada a crises tonico-clonicas gene-
ralizadas”'. Os farmacos utilizados, inicialmente, para a epilepsia de auséncia
juvenil sdo, geralmente, valproato, lamotrigina e topiramato®. A maioria das
criancas e adolescentes respondem rapidamente aos farmacos antiepilépti-
cos. No entanto, existem alguns pacientes nessa faixa etaria, com epilepsia de
auséncia da infancia e de auséncia juvenil, que sdo refratarios aos farmacos
antiepilépticos. A DC e a DMA parecem ser eficazes nesses casos, promo-
vendo melhora das crises epilépticas e periodos livres de crises epilépticas.

As epilepsias focais apresentam diferentes etiologias e evolucao. A dis-
plasia cortical é uma etiologia frequente no grupo de pacientes com epi-
lepsia focal refrataria aos farmacos antiepilépticos e a DC pode ser eficaz no
controle das crises epilépticas. Muitos desses individuos sio candidatos a
cirurgia de epilepsia, que ¢ o melhor tratamento indicado. A DC pode ser
indicada enquanto o paciente, por algum motivo, aguarda a realizacdo da
cirurgia ou quando esta néo pode ser realizada®.

Os espasmos epilépticos (EE), que fazem parte da sindrome de West
(SW), constituem um tipo crise que, geralmente, comeca na infancia, acom-
panhada de regressio do desenvolvimento neurologico e um padrao de EEG
com hipsarritmia. O prognostico é, muitas vezes, desfavoravel e a maioria
dos pacientes evolui com atraso de desenvolvimento®.

O tratamento dos EE, até os dias atuais, é tema de discussdo, e os
farmacos utilizados, a dose e a duracdo do tratamento sao bastante varia-
veis entre os estudos. De acordo com as recomendacoes recentemente publi-
cadas, o hormonio adrenocorticotrofico (ACTH) e a vigabatrina (VGB) séo
opcdes para o tratamento dos espasmos epilépticos, com o ACTH tendo
preferéncia sobre a VGB em casos de etiologia desconhecida®. Apesar de
serem amplamente utilizados como tratamento de primeira linha, ambos
tém efeitos colaterais significativos que limitam seu uso, além do alto custo.

A DC tem sido relatada como uma valiosa opc¢ao ndo farmacologica
para o tratamento de EE, especialmente quando o tratamento convencional
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néo é eficaz”. A maior coorte foi relatada por Hong et al. e consistiu em
104 lactentes com espasmo epiléptico intratavel”. Nesse estudo, os autores
indicaram reducao de 50% de EE em 64% dos individuos do estudo aos seis
meses e 77% apds um a dois anos. Além disso, 37% tornaram-se livres de
EE durante, pelo menos, um periodo de seis meses apos o inicio da dieta. O
mesmo grupo relatou o uso da DC para EE recém-diagnosticados™. Tendo
em conta a baixa frequeéncia de efeitos adversos, a DC é considerada segura,
mesmo para criancas pequenas. Até que os ensaios controlados randomiza-
dos comparem sua eficacia com terapias farmacologicas convencionais, pode
ser usada como terapia de segunda ou terceira linha para EE”".

A sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) é uma encefalopatia epiléptica®™,
com crises epilépticas frequentes e refrataria aos farmacos antiepilépticos,
caracterizada por uma triade de sintomas: 1) crises epilépticas: tonica axial,
atonica e auséncia atipica; 2) anormalidades no EEG: surtos de complexos
ponta-onda lenta difusa durante a vigilia e surtos de espiculas, multiespi-
culas e ritmo rapido generalizado (em torno de 10Hz durante o sono); e
3) atraso do desenvolvimento cognitivo e transtornos de personalidade. O
espectro etiologico é amplo, incluindo causas estruturais, congénitas ou
adquiridas, metabdlicas e infecciosas, entre outras, além daqueles de etiolo-
gia desconhecida. O SLG pode evoluir a partir da sindrome de West ou de
epilepsias ndo especificadas ou pode representar, também, a primeira mani-
festacdo da epilepsia. As crises epilépticas iniciam antes da idade de 8 anos,
com um pico entre os 3 e 5 anos. O inicio apés 10 anos de vida € raro. A
DC tem sido recomendada por varios autores para criancas com a SLG™1%,
com uma boa resposta geral em termos de frequéncia de crises epilépticas
e tolerabilidade, nao apenas no grupo criptogénico, mas também no grupo
estrutural®®. A DC deve ser considerada precocemente no tratamento da SLG
e ndo como ultimo recurso, apos o uso de intmeros farmacos.

No complexo da esclerose tuberosa, uma sindrome neurocutanea
autossomica dominante caracterizada pela formacdo de hamartomas em
multiplos 6rgaos, o sistema nervoso central é frequentemente afetado com
a presenca de nodulos subependimarios ou astrocitoma subependimario
de células gigantes (ASCG), hamartomas glioneuronais (ttberes corticais)
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e heterotopia de substancia branca'®'. Esses achados estdo presentes em,
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aproximadamente, 90% das criancas com esclerose tuberosa e associados
ao atraso do desenvolvimento cognitivo e a epilepsia’®. Devido a associa-
cdo entre epilepsia, atraso de desenvolvimento e evolucao neuropsiquia-
trica, o tratamento das crises epilépticas é um foco de interesse imediato. A
epilepsia se desenvolve em 96%-99% dos individuos com esclerose tube-
rosa'®. O espasmo epiléptico é o subtipo de convulsdo inicial mais comum,
embora 54% dos pacientes desenvolvam varios tipos de crises, incluindo
crises focais, sem ou com comprometimento da consciéncia e generali-
zacdo secundaria. O controle precoce das crises epilépticas é importante
na prevencdo da encefalopatia epiléptica e das consequéncias cognitivas e

neuropsiquiatricas'™

. Embora o tratamento da epilepsia em pacientes com
esclerose seja complexo e, muitas vezes, multimodal, a DC deve ser consi-
derada apos a auséncia de resposta a dois ou trés farmacos antiepilépticos
ou enquanto o paciente aguarda para a cirurgia. Em grupo de 12 pacientes
com esclerose tuberosa tratados com a dieta, 92% das criancas apresenta-
ram uma reducéo > 50% das crises epilépticas com seis meses de DC e 67%
tiveram diminuicdo de > 90% das crises com cinco meses de tratamento'®.
Os efeitos especificos da dieta cetogénica foram descritos em trés meninos
com esclerose tuberosa e crises focais refratarias, que iniciaram a DC entre
3,5 e 6 anos de idade'*®. A dieta controlou efetiva e completamente as cri-
ses em dois pacientes e diminuiu significativamente a frequéncia de crises
atonicas no terceiro, em seu periodo entre procedimentos cirurgicos.

Segundo o consenso de DC publicado em 2009, em algumas sindro-
mes epilépticas, como as de Doose e de Dravet, espasmos infantis e com-
plexo esclerose tuberosa, a dieta cetogénica pode ser indicada precocemente,
depois da auséncia de resposta aos farmacos de primeira linha'.

Alguns estudos recentes sobre o uso da dieta no estado de mal epi-
léptico, tanto em criangas como adultos, tém sido publicados, com resul-

tados favoraveis'®’

. Estudos preliminares também encontraram efeitos
benéficos da DC nas epilepsias sintomaticas da doenca de Lafora, sindro-
mes de Rett e de Landau-Kleffner, ponta-onda continua durante o sono,
panencefalite esclerosante subaguda, deficiéncia da fosfofrutoquinase,

glicogenose tipo V e desordens da cadeia respiratoria mitocondrial'®.

)
)

)
)
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Contraindicacoes
da dieta cetogénica

xistem algumas condicdes neurologicas em que a DC ndo pode ser
E realizada.
As contraindicacoes absolutas sao'?:
1) Deficiéncia primaria da carnitina
2) Deficiéncia da carnitina-palmitoil transferase (CPT) tipo I ou 11
3) Deficiéncia da carnitina translocase
4) Defeitos da betaoxidacdo:
a) Deficiéncia da acildesidrogenase de cadeia média (MCAD);
b) Deficiéncia da acildesidrogenase de cadeia longa (LCAD);
¢) Deficiéncia da acildesidrogenase de cadeia curta (SCAD);
d) Deficiéncia da 3-hidroxiacil-CoA de cadeia longa;
e) Deficiencia da 3-hidroxiacil-CoA de cadeia média.
5) Deficiéncia de piruvato carboxilase
6) Porfiria
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As contraindicacoes relativas sdo:

1) Inabilidade de manter nutricao adequada

2) Possibilidade de cirurgia ressectiva identificada por video-EEG ou
neuroimagem

3) Nao aceitacdo da DC pelos pais e cuidadores

A adaptacao metabolica da DC envolve a troca do uso de carboidratos
para lipidios como fonte primaria de energia. Para tanto, um paciente com um
erro de metabolismo de lipidios pode piorar seu estado no inicio da DC ou
no jejum. Antes de iniciar a DC, a crianca deve ser submetida a um screening
para doengas do transportador dos acidos graxos e defeitos da betaoxidacao.

A suspeita clinica de um erro de metabolismo, incluindo atraso de
desenvolvimento, cardiomiopatia, hipotonia, intolerancia ao exercicio, mio-
globinuria, hiperamonemia, disfuncdo hepatica, hipoglicemia hipocetotica
e predisposicdo a fadiga, deve ser investigada antes do inicio da DC, pelo
risco de o paciente apresentar alguma das patologias para as quais a dieta é
contraindicada.

Os acidos graxos sdo transportados através da membrana da mitocondria
pela carnitina, em um processo facilitado pela carnitina-palmitoil transferase
(CPT) I eIl e pela acilcarnitina translocase. Uma vez na mitocondria, os acidos
graxos sdo oxidados em duas unidades de carbono do acetil-CoA, que tam-
bém podem entrar no ciclo tricarboxilico e ser utilizadas como producio de
energia ou formacao de corpos cetonicos. Um erro metabolico nesse ponto da
cadeia pode desencadear crises catabolicas, gerando coma e morte.

A deficiéncia da piruvato carboxilase, uma enzima mitocondrial que
catalisa a conversao do piruvato para oxaloacetato, prejudicara a fun¢ao do
ciclo do 4acido tricarboxilico e a producédo de energia nos pacientes com DC.

Por fim, a DC ¢é contraindicada na porfiria, uma doenca da biossin-
tese do heme em que ha a deficiéencia da porfobilinogénio desaminase. A
pequena quantidade de carboidratos na DC pode exacerbar uma porfiria
aguda intermitente.

A deficiéncia da acilcarnitina translocase, por sua vez, costuma estar
presente no periodo neonatal, com hipoglicemia hipocetética, hiperamone-
mia, arritmia ou cardiomiopatia, disfuncéo hepatica e encefalopatia.
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Avaliacao pre-dieta

tratamento com a DC exige comprometimento da familia e deve
ser cuidadosamente monitorado pelo médico e pelo nutricionista,
devido aos possiveis efeitos adversos e restricoes alimentares. E
altamente recomendado o acompanhamento multidisciplinar: neurologista
infantil/pediatra, nutricionista e, quando possivel, profissional de enferma-
gem, farmacéutico, psicologo e assistente social.
O objetivo do tratamento é:

» Controlar as crises epilépticas;

» Evitar ingestéo calorica insuficiente e deficiéncia de macro e micronu-
trientes, com uma dieta calculada de acordo com a idade da crianca;

» Manter uma curva de crescimento adequada,

» Evitar e prevenir efeitos adversos relacionados a DC.

A realizacao de grupos de pacientes no centro de DC para que os can-
didatos ao tratamento e seus familiares tenham o primeiro contato com a
dieta é algo de grande valor para a implementacéo, a adesdo ao tratamento
e a criacdo de vinculo com a equipe. Durante a reunido, é importante que
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o paciente seja introduzido ao tratamento levando em conta sua historia, a
eficacia, os beneficios e os riscos da dieta, os alimentos a serem consumidos
e os que devem ser eliminados, o padrdo de refeicdes, os cuidados a serem
tomados, os materiais necessarios para realizacdo da dieta e o esclarecimento
de suas duvidas e expectativas. Quando possivel, é agregadora a participacao
de pacientes e cuidadores que estao em tratamento com a DC para compar-
tilhar e trocar experiéncias.

Antes de iniciar a dieta cetogénica, devemos seguir alguns passos e, tam-
bém, identificar condicoes que contraindiquem ou que devam ser corrigidas.

6.1 Historia médica

Realizar detalhada anamnese, determinando a idade de inicio das cri-
ses epilépticas e fazendo a classificacdo quanto a tipo de crise, sindrome
epiléptica e etiologia. E importante tentar classificar a epilepsia de acordo
com as recomendacoes da [LAE!-110:

» Como foi a evolucio da epilepsia;

» Farmacos antiepilépticos utilizados, na ordem cronolégica, e as
doses utilizadas;

» Medicamentos antiepilépticos atuais e dosagens;

» Outros tratamentos realizados para epilepsia;

» Exames realizados: EEG, neuroimagem, LCR, testes metabolicos e
exames genéticos;

» Antecedentes pessoais: presenca de outras patologias, comorbidades,
outros farmacos utilizados, cirurgias realizadas;

» Verificar se o paciente apresenta refluxo gastroesofagico (RGE), que
pode ser agravado pela DC'*!, dificuldade de esvaziamento gastrico
ou alteracao da motilidade do esofago;

» Antecedentes familiares: doencas hereditarias, antecedentes de disli-
pidemia, cardiopatias, nefrolitiase;

» Nivel socioecondmico e cultural da familia: saber quem sera o res-
ponsavel pela DC, quantas pessoas moram na casa; tios, avos, cuida-
dores que podem colaborar (ou prejudicar) com o tratamento. Nivel
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educacional dos pais ou cuidadores, capacidade de leitura e calculos
matematicos simples. Muitos irmdos pequenos e gravidez materna
sdo fatores de risco que podem prejudicar a implementacéo da DC.
E dificil iniciar a DC durante a gravidez materna, pois, ao nasci-
mento do irmao, além de ter de dar atencdo ao recém-nascido, nao
é facil privar o filho de alimentos, enquanto este ja sente caréncia de
atencdo. Perguntar sobre atividades escolares e discutir qual serd a
melhor forma de adaptacio;

P
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A constipacdo intestinal, comum em pacientes com problemas neu-
rologicos, pode ser devida a pouca mobilidade, baixo contetudo de
fibras na dieta habitual e pouca ingestao de liquidos. Na DC, a quan-
tidade de fibras ¢ baixa. Orientar o uso de alimentos compativeis
com a DC, que possuam pouco carboidrato e maior quantidade de
fibras, como sementes (chia), abacate, espinafre, cogumelos, broco-
lis e couve-flor. Se necessario, o uso de laxativos (sem carboidratos)
deve ser indicado antes do inicio da DC, para melhorar a constipa-
¢é@o, e pode ser mantido durante o tratamento com a DC;

» Nesse primeiro contato, é importante solicitar que seja feito um
registro didrio das crises epilépticas, de acordo com o tipo de crise.
Alguns pacientes ja o fazem. E um importante parametro para a ava-
liacao da eficacia da dieta.

6.2 Histdria alimentar e avaliacao nutricional

Antes da introducdo da DC, é necessario verificar possiveis restricoes
alimentares do paciente, como alergia a proteina do leite de vaca, ao ovo ou
a outros alimentos, intolerancia a lactose, questdes religiosas que impecam
o consumo de certos alimentos, aversdes e preferéncias alimentares. Para
isso, ha métodos de avaliacdo alimentar, como o registro alimentar de trés
dias, o recordatorio de 24 horas ou o levantamento diario da alimentacao
habitual. Em casos de relatos de alergias e intolerancias, é importante checar
se o diagnostico foi realizado de forma correta e se, realmente, é necessaria a
exclusdo dos alimentos da dieta. Preferéncias pessoais e familiares podem ser
incorporadas a DC para melhorar a aceitacdo e a aderéncia ao tratamento.
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Outro quesito importante é saber a consisténcia da alimentacao habi-
tual do paciente e a via de administracao (oral, enteral ou parenteral), para
realizar as adaptacoes necessarias. A presenca de problemas oromotores,
como dificuldade de mastigacao e degluticao, é frequente, aumenta o risco
de aspiracdo e, normalmente, requer um tempo de alimentacdo prolon-
gada. A textura dos alimentos deve, portanto, ser adaptada de acordo com
a recomendacdo de um especialista fonoaudiologo, e pode ser indicado o
uso de espessantes.

Pacientes com historico de ma alimentacéo, tanto pelas dificuldades ja
relatadas como por falta de apetite, podem ser favorecidos com essa dieta,
ja que as quantidades sio reduzidas devido ao elevado teor calorico dos ali-
mentos ricos em gordura.

Nesse primeiro encontro, é importante rever as expectativas em relacio
aDC, as consideracoes financeiras, o padrao da dieta, as repercussoes sociais
e as habilidades praticas e técnicas relacionadas a dieta''>!"3.

Antes da orientacdo formal da DC, enquanto os exames sao realizados,
podemos orientar a familia que para ja prepare a crianca, com a introducéo
dos alimentos que serao mais consumidos na dieta cetogénica:

Alimentos fontes de proteinas
Carnes de boi, aves, porco, ovos, peixes, embutidos e queijos
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Alimentos ricos em gordura
Bacon, dleos vegetais e azeite, maionese, creme de leite e manteiga

Alimentos com baixos teores de carboidrato
Legumes, verduras, alimentos integrais etc.

Peguenas quantidades destes alimentos podem ser incluidas
nas refeicdes: abacate, azeitona e nozes.

9( 15
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Outras dicas:

» Eliminar o acticar e alimentos que o contém;
» Distribuir as refeicdes em quatro, ao longo do dia: café da manha,
almoco, lanche da tarde e jantar;

v

» Evitar lanches, para ndo diminuir o apetite para as refeicoes;
» Beber seis a oito copos de agua ao dia.

Deficiéncias nutricionais, como desnutri¢do, anemia e hipovitamino-
ses, devem ser corrigidas antes do inicio da DC. A utilizacdo de suplementos
vitaminicos e minerais é de grande importancia, visto que a dieta cetoge-
nica nao atinge as recomendacdes dessas substancias. Vale lembrar que esse
suplemento deve ser livre de carboidrato.

A avaliacdo antropométrica do paciente deve ser feita para calcular uma
dieta que atenda as necessidades nutricionais do individuo. A DC é tnica,
calculada individualmente para cada paciente.

Para criancas com até 24 meses de idade, a afericio do comprimento
deve ocorrer da seguinte maneira: crianca deitada, cabeca perpendicular ao
plano em que esta apoiada, com o pescoco reto e o queixo afastado do peito.
Os dois joelhos devem estar estendidos e os bracos estendidos ao longo do
corpo. Unir os pés, fazendo um angulo reto com as pernas. Deve-se, por
fim, levar a parte movel da régua antropomeétrica até a planta dos pés, com
cuidado para que ndo se mexam (figura 4).

Figura 4

,(// o
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Para pacientes acima de 2 anos, deve-se verificar a estatura no estadio-
metro com a crianca descalca ou com meia fina, em pé. Pés unidos e calca-
nhares e panturrilhas encostados no objeto de medida (1 e 2); a cabeca deve
estar no plano horizontal de Frankfurt* (6). Bracos relaxados, com a palma
da mao voltada para o corpo; as nadegas (3), escapulas (4) e parte posterior
do occipital (5) encostadas no objeto de medida. E importante sempre verifi-
car se o0 estadiometro esta fixado em uma parede lisa e sem rodapé (figura 5).

Quando nio for possivel encostar os cinco pontos (calcanhares, pan-
turrilhas, nadegas, escapulas e parte posterior do occipital) na superficie
posterior do estadiometro, posicionar ao menos trés deles (calcanhares,
nadegas e costas) e manter a cabeca no plano de Frankfurt.

Figura 5

= 6

\
- -_—
\ Linha de visao

3
2
1

*Plano de Frankfurt: linha imaginaria que passa, lateralmente, no corno superior do maxilar e na
borda do malar, e inferiormente, nos angulos inferiores da orbital. Utilizado para posicionar a cabeca
de modo a exibir o maior eixo que se pode tracar no cranio.

2
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Em individuos com deformidades esqueléticas significativas, quando
néo for possivel medir a estatura da forma habitual, pode-se medir a tibia ou
o comprimento do joelho para estimar a altura.

Comprimento da tibia (CT): medida da borda supero-medial desde a

tibia até a borda do maléolo medial inferior com fita inextensivel''* (figura 6).
A formula utilizada é: E = (3,26 x CT) + 30,8.

Figura 6: Comprimento da tibia

Altura do joelho (AJ): comprimento entre o calcanhar e a superficie
anterior da perna na altura do joelho (condilo do fémur), como se vé
na figura 7'

» Meninas:
(Brancas) = 43,21 + (2,15 x A])
(Negras) = 46,59 + (2,02 x AJ])

» Meninos:

(Brancos) = 40,54 + (2,22 x A])
(Negros) = 39,6 + (2,18 x A])

m
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Figura 7
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Em Pediatria, também podem ser utilizados os parametros de circun-
feréncia do braco e suas respectivas variacdes (circunferéncia muscular do
braco e area muscular do braco) e a dobra cutanea tricipital como partes da
avaliacdo antropomeétrica.

Circunferéncia do braco (CB): o individuo deve estar ereto, com 0s

bracos relaxados ao lado do corpo. A regiao do ombro e o braco devem

estar desnudos. Cubito flexionado a 90°. Localizar o processo acro-
mial (prolongamento da escapula) e o olécrano (extremidade da ulna).

Medir a distancia entre os pontos anatomicos e marcar o ponto médio

na lateral do braco (figura 8).

Dobra cutanea tricipital (DCT): medir a dobra sobre o ponto médio

marcado entre o acromio e o olécrano do braco direito e pincar lem

acima do ponto médio. Obter trés medidas e usar a média (figura 9).

Figura 8 Figura 9
\J
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A partir da CB e da DCT ¢ possivel calcular a CMB (circunferéncia
muscular do braco), a AGB (area gordurosa do braco) e a AMB (area
muscular do braco)''.

A DC néo tem como objetivo ganho ou perda de peso, mas pacientes
com sobrepeso e obesidade podem se beneficiar com a reducédo de peso
antes e no inicio da dieta, ja que ela é calculada com o valor calorico ideal. Ja
os individuos abaixo do peso podem ser orientados a aumentar a quantidade
de gordura na dieta habitual, possibilitando o aumento de peso e a prepara-
¢do para o inicio da DC. Por fim, pessoas com magreza acentuada ndo devem
realizar a dieta até a recuperacao do estado nutricional.

Para a classificacdo antropométrica do paciente, utilizamos a referéncia
da Organizaciao Mundial da Saude (OMS, 2006/2007)''718,

Tabela 2: Classificacdo antropométrica (OMS, 2006/2007)

Criancas de Criangas de Adolescentes
O a 5 anos 5 a 10 anos
incompletos incompletos
indice Peso para Peso para -
antropomeétrico idade idade
Peso para - -
estatura
IMC para idade IMC para IMC para idade
idade
Estatura para Estatura Estatura para
idade para idade idade

A avaliacao do peso para idade expressa a relacdo existente entre a
massa corporal e a idade cronolégica da crianca. E muito adequada para o
acompanhamento do ganho de peso e reflete a situacéo global da crianca,
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mas nao diferencia o comprometimento nutricional atual (ou agudo) dos
pregressos (ou cronicos). Por isso, € importante complementar essa avalia-
¢do com outro indice antropométrico.

O indice de peso para estatura revela a harmonia entre as dimensoes de
massa corporal e estatura. E utilizado tanto para identificar o emagrecimento
quanto o excesso de peso da crianca.

Ja o indice de massa corporal (IMC) para idade expressa a relacao entre
o0 peso da crianca e o quadrado da estatura. Utilizado principalmente para
identificar o excesso de peso entre criancas e adolescentes, tem a vantagem
de ser um indice empregado em outras fases da vida.

A estatura para idade expressa o crescimento linear da crianca. Na con-
dicdo de indice que melhor aponta o efeito cumulativo de situacdes adversas
sobre o crescimento da crianca, é considerado o indicador mais sensivel para
aferir a qualidade de vida de uma populacao'.

No programa de DC do Hospital das Clinicas da Universidade de Sao
Paulo, utilizamos os parametros de peso para estatura para criancas menores
de 2 anos e IMC para idade para as maiores, sempre verificando o cresci-
mento e a fase de desenvolvimento do paciente.

Tabela 3: Pontos de corte de peso para estatura para criancas

Diagndstico nutricional

< Percentil 3 < Escore Z -2 Peso baixo para estatura

> Percentil 3 e > EscoreZ-2e Peso adequado ou eutrdfico
< Percentil 97 < Escore Z +2

> Percentil 97 > Escore Z +2 Peso elevado para estatura
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Tabela 4: Pontos de corte de indice de massa corpdrea (IMC)
por idade para criancas

Diagnéstico nutricional

< Percentil 3 < Escore Z -2 Baixo IMC para idade

> Percentil 3 e < > Escore Z -2 e IMC adequado ou eutrofico
Percentil 85 < Escore Z +1

N SETE T IR > Escore Z +1 e Sobrepeso
Percentil 97 < Escore Z +2

> Percentil 97 > Escore Z +2 Obesidade

Tabela 5: Pontos de corte de peso por idade para criancas

Diagndstico nutricional
< Percentil 0,1 < Escore Z -3 Peso muito baixo para a idade

> Percentil O,1 e > Escore Z -3 Peso baixo para a idade
< Percentil 3 e < Escore Z -2

> Percentil 3 e < > EscoreZ-2e Peso adequado ou eutroéfico
Percentil 97 < Escore Z +2

> Percentil 97 > Escore Z +2 Peso elevado para idade

Tabela 6: Pontos de corte de estatura por idade para criancas

Diagnéstico nutricional
< Percentil 3 < Escore Z -2 Baixa estatura para a idade

> Percentil 3 > Escore Z -2 Estatura adequada para a
idade
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Tabela 7: Pontos de corte de IMC por idade para adolescentes

Diagnéstico nutricional

< Percentil 3 < Escore Z -2 Baixo IMC para idade

> Percentil 3 e < > Escore Z -2 e IMC adequado ou eutrofico
Percentil 85 < Escore Z +1

N 2LVl > Escore Z +1 e Sobrepeso
Percentil 97 < Escore Z +2

> Percentil 97 > Escore Z +2 Obesidade

Tabela 8: Pontos de corte de estatura por idade para adolescentes

Diagnéstico nutricional

< Percentil 3 < Escore Z -2 Baixa estatura para a idade

> Percentil 3 > Escore Z -2 Estatura adequada para a
idade

6.3 Avaliacao da medicacao concomitante

Toda a medicacido concomitante deve ser avaliada quanto ao conteido
de carboidratos. Recomenda-se observar a formulacao utilizada e substituir,
quando necessario, por formulas livres de carboidratos, adotando, de prefe-
réncia, sempre comprimidos.

6.4 Avaliacao da qualidade de vida e do
estado cognitivo

Durante o tratamento com a DC, ¢ possivel ver a melhora do desenvol-
vimento, da qualidade de vida e do estado cognitivo dos pacientes. Para uma
melhor avaliacdo desses parametros, alguns instrumentos estdo disponiveis
e devem ser utilizados antes do inicio do tratamento com a DC e, posterior-
mente, a cada seis a 12 meses, para comparacao.
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Um dos métodos ¢ a Escala de Desenvolvimento de Denver II, padro-
nizada em 1992, que avalia o desenvolvimento motor grosseiro e o fino
adaptativo, além do desenvolvimento da linguagem e o pessoal-social em
lactentes e criancas até os 6 anos de vida'?’. E aplicada por meio da obser-
vacao direta da crianca e pelas informacoes da mée ou cuidador sobre se a
crianca realiza ou nao determinada tarefa.

A Denver II apresenta bons indices de validade e confiabilidade (0,99
interobservador e 0,9 em teste-reteste) e, portanto, ¢ largamente utilizada,
tanto em pesquisas quanto na pratica clinica'?''?2. Apresenta certas limi-
tacoes: ndo tem validacdo no Brasil, oferece resultados com pouco valor
prognostico e parece insuficiente para avaliar mudancas qualitativas ao
longo do tempo e detectar precocemente alteracdes psicomotoras sutis'*’.

Outro método de triagem de aplicacdo mais rapida, o Teste de Triagem
Sobre o Desenvolvimento de Milani-Comparetti, elaborado em 1967 e
modificado em 1992, tem o objetivo de avaliar o nivel funcional da crianca
e detectar precocemente algum atraso ou déficit neuromotor. Esse teste de
triagem avalia o desenvolvimento motor desde o nascimento até 24 meses e
pode ser realizado em quatro a oito minutos. A confiabilidade interobservador
mostra uma porcentagem de concordancia de 89% a 95% e a do teste-reteste
de 82% a 100%'*.

Em relacéo a qualidade de vida, as criancas diferem de adultos em sua
visdo. Enquanto os adultos estdo centrados em funcoes basicas do cotidiano,
em habilidades de viver de forma independente, as criancas costumam rela-
cionar a qualidade de vida com atividades que seus pares sdo capazes de

125 Criancas com doen-

fazer, adotando, assim, uma atitude mais sonhadora
¢as incapacitantes, do ponto de vista neurologico, néo estdo aptas a fornecer
informacoes e, nesses casos, a participacdo dos pais torna-se necessaria para
a obtencdo de informacdes sobre a qualidade de vida desses pacientes'?*1?7.

Existem, atualmente, poucos instrumentos construidos ou traduzidos
e validados para a Lingua Portuguesa com o intuito de avaliar a qualidade
de vida em criancas. Em sua maioria, avaliam sob a otica dos cuidadores,
geralmente os pais'?’.

O Autoquestionnaire Enfant Imagé — AUQUEI é um instrumento genérico

para a avaliacdo da QV sobre a otica da crianca, validado para o Brasil'?®. Por

A *)
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sua vez, o inventario Qualidade de Vida da Crianca com Epilepsia — QVCE-50,
desenvolvido por Maia Filho'?"12*13°  trata-se de um instrumento especifico
para epilepsia, no qual a qualidade de vida da crianca é avaliada sob a visao
dos pais. O QVCE-50 teve suas propriedades psicométricas analisadas, com
valores aceitaveis de confiabilidade e validade.

Para adolescentes e adultos podemos utilizar a Escala de Qualidade
de Vida no Adolescente e Adulto com Epilepsia — QOLIE-31"!, e em alguns
pacientes, ou para fins de pesquisa clinica, pode ser necessaria uma avalia-
¢@o neuropsicologica detalhada.

6.5 Compromisso do paciente

E importante que o paciente, os cuidadores e todos os envolvidos se
comprometam a realizar a DC durante, no minimo, trés meses. Esse é o
periodo recomendado para avaliar a eficacia da dieta'?. Nessa fase, é fun-
damental que o paciente e a familia estejam informados e conscientes desse
processo, da importancia da adesdo estrita ao tratamento, da necessidade
de suplementacédo de vitaminas, do conhecimento dos efeitos adversos e de
como sera o seguimento. Em servicos de referéncia no tratamento de epi-
lepsia farmaco-resistente, nos quais existe um numero maior de pacientes
candidatos a DC, essa informacdo pode ser transmitida em reunides com
pequenos grupos, permitindo a interacio e troca de dados entre os indivi-
duos. A presenca, nessas reunioes, de pacientes que ja realizaram ou estdo
em tratamento com a DC contribui para o melhor entendimento, a adeséo e
o sucesso do tratamento.

Ao final dessa avaliacio, a equipe de DC, com neurologista e nutricio-
nista (idealmente, também com enfermeiro, psicologo e assistente social), se
reune e decide qual sera o melhor tipo de DC para o paciente. Em seguida,
sao solicitados os exames complementares.
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Capitulo F

Exames
complementares

avaliacao bioquimica do sangue e outros exames complementares sao

essenciais para avaliacdo inicial e monitoramento do estado nutricio-

al durante a DC, assim como para deteccdo de anormalidades funcio-

nais ou organicas que podem ser afetadas pela dieta. Os exames sao solicitados

antes do inicio e durante o seguimento da dieta cetogénica. A analise dos exa-

mes laboratoriais é mais efetiva quando ocorre de forma seriada. Resultados de
exames laboratoriais isolados devem ser interpretados com cautela.

7.1 Exames complementares iniciais

Inicialmente, em especial nos individuos sem diagnostico conhecido e
com quadro clinico sugestivo de erro inato do metabolismo, deve-se verificar
se existe contraindicacéo absoluta para a adocao da DC. Sintomas sugestivos
incluem: atraso de desenvolvimento, cardiomiopatia, hipotonia, intolerancia
ao exercicio, mioglobinuria e fatigabilidade'?. Quanto as alteracdes laborato-
riais sugestivas, percebe-se hipoglicemia, mioglobinuria e elevaciao de amonia.

P
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Para avaliar a presenca dos defeitos relacionados a oxidacéo dos acidos gra-
x0s, 0s exames considerados padrdo-ouro sio: dosagem de carnitina total e livre,
perfil de acilcarnitinas no plasma, além da dosagem de acilglicinas na urina.
Contudo, € possivel adaptar a investigacdo minima para os defeitos da oxidacao
dos acidos graxos (DOAG) nos paises em desenvolvimento, como o Brasil, prin-
cipalmente nos lugares em que tais exames nao sao disponiveis. Nesse contexto,
€ possivel solicitar o perfil Tandem (dosagem de aminoacidos e acilcarnitinas em
papel de filtro), técnica de triagem para a deteccdo dos DOAG, rapida e econo-
mica, disponivel em alguns laboratérios de triagem neonatal (para mais informa-
coes acesse <http://www.testedopezinhosuper.com.br/?p=area-medica#>). Vale
ressaltar que a melhor amostra para essa triagem ¢ a obtida até as primeiras 48
horas de vida, pois, apos esse periodo, as taxas de detec¢do podem cair'*.

Sintomas sugestivos de porfiria sao dores abdominais intermitentes,
para as quais ndo ha explicacoes, e/ou sintomas neuropsiquiatricos. Para
o diagnostico de porfiria aguda intermitente, alguns dos exames a serem
solicitados na suspeita clinica sdo: PBG (porfobilinogénio) e ALA (acido
d-aminolevulinico) urinario durante a crise e o sequenciamento do gene
HMBS (hidroximetilbilano sintase)'*>.

Nas tabelas 9, 10 e 11 encontramos os exames a serem solicitados ini-
cialmente para avaliacio dos estados metabolico e nutricional*'*.

Tabela 9: Exames de sangue

Interpretacao
Hemograma Verificar a preseng¢a de anemia, alteracdo de leucdcitos.
Glicemia Necessario saber se foi realizado em jejum ou ndo. Durante

a DC, os niveis sdo mais baixos que o normal e flutuam me-
nos. Nivel normal durante DC, sem jejum: 50mg-80mg.

Soédio (Na+) Equilibrio eletrolitico, desidratacdo e intoxica¢cdo hidrica. Hi-
pernatremia ocorre na desidratacdo. Hiponatremia pode estar
associada aos FAE, como oxcarbazepina e carbamazepina.

Potassio (K+) » Importante para o controle da fungdo do coragao, dos
musculos e do sistema nervoso. Regula o balan¢o hidrico
e o equilibrio acido-base no sangue e nos tecidos. Cofator
de varias reacgdes, principalmente envolvendo a producao
de energia, a formag¢do de musculos e a calcificagdo dssea;

2 (5
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Continuacao

Calcio (Ca+)

Fosforo
(PO4)

Magnésio
(Mg)

S
o,
o

Acido urico

Interpretacao

» Deve ser monitorado durante o tratamento da acidose;

» Hipocalemia severa pode causar fraqueza muscular, cresci-
mento do risco de hiponatremia com confusdo mental, cri-
ses epilépticas e arritmia, com aumento do intervalo QT. Os
niveis aumentam com acidose metabdlica, por exemplo, e
caem com uma dieta pobre em K+ ou perda de K+ associada
perda de dgua (vOmitos ou diarreia, sudorese, diuréticos). Na
dieta 4:1, pode ser fornecido em quantidade insuficiente, de-
pendendo da alimentacgéo.

» E o principal cofator nos sistemas enzimdticos, da contracdo
muscular, da neurotransmissdo e da coagulagcdo. FAE, como
fenobarbital e fenitoina, podem predispor a hipocalcemia;

» Na dieta 4:1, é ofertado inadequadamente.

Microelemento essencial. A hipofosfatemia estd associada
a vomitos, doenca hepatica, abuso de antidcidos e admi-
nistracdo de glicose EV. O fésforo entra na célula com a
glicose, podendo cair rapidamente. Outras causas da de-
ficiéncia de fosforo sdo hiperparatireoidismo, deficiéncia
de vitamina D, desnutricdo severa e doenca tubular renal.
Sinais e sintomas de hipofosfatemia incluem manifestacdes
neuromusculares, psiquidtricas, gastrointestinais, esqueléti-
cas e cardiopulmonares. Inadequado na DC 4:1.

E o quarto mineral mais abundante no organismo, em uma
distribuicdo 50%/50% entre os 0ssos e a reserva intracelular.
Hipomagnesemia: pobre absorcdo Gl (diarreia, baixa ofer-
ta) e aumento de perda renal. O mineral € necessario nas
reacdes bioquimicas e ajuda a regular a glicemia, a pressao
arterial, o metabolismo energético e a sintese proteica. Ina-
dequado na dieta 4:1.

Aspartato aminotransferase - doenca do parénquima hepatico.

Alanina aminotransferase - funcdo hepatica: danos aos he-
patocitos.

Formada no figado, produto da protedlise. Avalia a funcado
renal. Aumenta na cetoacidose e na desidratacao.

Sua concentracdo reflete a eficacia da filtragem e excrecdo renais.

Produto final do metabolismo das purinas; aumenta nas doen-
¢cas renais, em jejum e apos exercicio. Reduz com a ingestao
de altas doses de aspirina ou corticoide, na doen¢a de Fanconi
ou em caso de intoxicacdo por metais pesados.
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Continuacéao

Interpretacao

Colesterol Avaliar o risco de coronariopatia. Colher apds 12 horas de jejum.

IRl Na DC, observamos aumento do colesterol e redug¢do do HDL.

Triglicerideos Reserva de gordura no sangue. O aumento de triglicerideos
pode ser efeito adverso do uso de VPA e exacerbar-se com a
DC. Quando extremamente elevados, sugerem a possibilidade
de pancreatite.

Proteina total Albumina e globulinas. Avaliar o estado nutricional e a funcao he-
e fracdes patica. Aumentam com a desidratacdo e doenca hepatica croni-
ca. Diminuem com cirrose, doenca hepatica, hidratacdo venosa,
desnutricdo etc. Quando muito baixas resultam em edema.

Gasometria Equilibrio hidroeletrolitico. Bicarbonato. Acidose é mais
venosa frequente na DC, principalmente em combina¢do com ini-
bidores da anidrase carboénica (topiramato, zonisamida e
acetazolamida).

Vitamina D Pré-horménio com funcdo em multiplas vias: cognitiva, imu-
ne, saude dssea etc. Sua deficiéncia reduz a absorcdo de cal-
cio e fésforo, prejudicando a mineralizacdo 6ssea. O uso de
FAE também atrapalha a conversao da vitamina D. A acido-
se metabodlica da DC causa osteopenia. Inadequada na dieta
4:1. Suplementacédo altamente recomendada.

Zinco Multiplas vias metabdlicas. Perda aumentada na diarreia. A
deficiéncia leva a problemas de crescimento e desenvolvi-
mento, queda de cabelo, diarreia, perda de apetite e hipogo-
nadismo. Inadequado na 4:1.

Selénio Micronutriente cofator de redug¢do das enzimas antioxidan-
tes. Deficiéncia associada a cardiomiopatia durante a DC.
Inadequado na 4:1.

(LTl FRYeI=-Il Aminodcido essencial, necessario na betaoxidacdo dos aci-
e livre dos graxos de cadeia longa e na producdo de energia na
mitocondria. Os niveis baixos reduzem a capacidade dos
tecidos de utilizar a gordura como fonte de energia. As
deficiéncias primarias sdo geneticamente determinadas. A
secundaria ocorre quando a demanda é maior que a capa-
cidade de sintese (DC). Varios FAE tém sido associados a
reducdo dos niveis de carnitina. Ocorre fraqueza muscular e
acumulo de lipidios no musculo e outros tecidos.

Nivel sérico Avaliar aderéncia ao tratamento, efeitos adversos e possivel
dos farmacos impacto da DC.
antiepilépticos
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Tabela 10: Exames de urina

Verificar infeccdo, hematuria.

»Se < 0,2 (0,0 - 0,19), considerar diminuir a rela-
¢cdo, aumentar calorias e suplementar com citrato
de potassio;

» Pode ser necessario bicarbonato de sdédio por
pouco tempo;

» Solicitar ultrassom renal se houver sinais ou sin-
tomas de calculo renal (e encaminhar ao nefro).

Tabela 11: Outros exames

Avaliar a presenca de cadlculo renal, principal-
mente quando houver histéria familiar positiva.

Avaliar mudanca de intervalo QT.
Avaliar presenca de cardiomiopatia.

» Avaliar a presenca de osteopenia e osteo-
porose;

» Importante quando houver histéria de fratu-
ras, uso crénico de FAE e paralisia cerebral;

» Se anormal, checar a ingestdo de calcio e de
vitamina D (e também o nivel desta) e magné-
sio. Ajustar a suplementacao.

Outros exames, como dosagem de vitaminas A, Bl e E, folato, ferritina

e cobre, podem ser solicitados para investigacoes especificas.

7.2 Exames complementares no seguimento

No seguimento, a maioria dos centros de DC solicita os exames de san-
gue e urina a cada trés meses, no primeiro ano de tratamento, e, depois, a

cada seis meses. Os lactentes devem ser avaliados no seguimento com maior
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supervisio, realizando os exames apos o primeiro més de dieta e, depois,
a cada trés meses. Quando necessario, assim como nas crian¢as com pro-
blemas alimentares, alteracio no crescimento ou outras intercorréncias, tais
exames devem ser feitos com mais frequéncia'*.

O controle da cetose na urina e/ou sangue serda abordado em outro topico.

O ultrassom renal deve ser feito para verificar a presenca de calculos renais
a cada seis meses ou antes, na presenca de sintomas clinicos, se necessario.

A densitometria 6ssea deve ser feita uma vez ao ano.

7.3 Regides com recursos limitados: exames
complementares obrigatorios

Com o foco nos custos relacionados ao tratamento com a DC, e sabendo
da limitacdo economica de algumas regides, o grupo de estudo em DC da
ILAE se propds a definir o que é absolutamente necessario para a realiza-
cdo da dieta cetogénica, mantendo a seguranca do paciente e a eficacia da
dieta””. Os exames laboratoriais considerados obrigatorios no inicio e no
seguimento do tratamento com a DC em criancas, adolescentes e adultos
encontram-se na tabela 12.

O seguimento deve acontecer de forma habitual, a cada trés a seis
meses. Se ndo for possivel a visita presencial, telemedicina ou contato telefo-
nico podem ser adotados, se a distancia da residéncia do paciente ao centro
de tratamento que instituir a DC for significativa.
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Tabela 12: Exames laboratoriais iniciais e no seguimento para
criancas, adolescentes e adultos em tratamento com a DC em

Exames iniciais (pré-DC)

Soédio, potassio, bicar-
bonato (CO), cloro,
ureia, creatinina, glice-

mia; testes metabdlicos
para identificar etiologia,
especialmente  quando
quadro clinico e histdria
familiar sugestiva.

Hemograma (especial-
mente em regides onde a
anemia é frequente), cal-
cio, vitamina D (principal-
mente em uso de FAE de
primeira geracao), perfil
lipidico (altamente reco-
mendado se houver histo-
ria pessoal ou familiar de
hiperlipidemia, fator de
risco cardiovascular), fun-
cdo hepatica (obrigatdrio
se em uso de FAE meta-
bolizados no figado).

Carnitina livre, selénio,
magnésio, fdsforo, urina
rotina, nivel sérico de FAE.

regides com recursos limitados

Seguimento

Sodio, potassio, bi-
carbonato (CO,), clo-
ro, ureia, creatinina,
glicemia, perfil lipidi-
Co, urina rotina.

Funcdo hepatica (se
em uso de FAE meta-
bolizados no figado),
vitamina D, hemogra-
ma, calcio, carnitina
livre (altamente reco-
mendado se em uso de
FAE como valproato).

Selénio, magnésio,
fosforo, nivel sérico
de FAE, ultrassom re-
nal, relacdo Ca/Cr na
urina, densitometria
por DEXA.



Iniciando a dieta
cetogénica

ntes da introdugéo, algumas etapas importantes ja foram cumpridas:

o recrutamento e a informacao ao paciente sobre as vantagens e difi-

culdades da DC; o registro da histéria clinica; a definicdo da via de
administracao da dieta; os exames bioquimicos e de imagem iniciais; o diario
de registro de crises epilépticas durante o més prévio; a substituicdo dos
medicamentos que contenham acticares em sua composicio; e a escolha do
tipo de dieta a ser seguida. Quando a familia reside longe do centro de DC,
¢ importante que o neurologista e o pediatra do local de origem sejam infor-
mados, pois serdo parte da equipe e podem contribuir com o tratamento.
Nos dias atuais, é importante que os pais e cuidadores tenham acesso a
e-mail (para troca de e-mails com neurologista e nutricionista), facilitando o
monitoramento e a comunicac¢do rapida com a equipe, e servico de internet,
para acesso a paginas de DC, receitas etc. A familia deve estar comprometida
a manter a dieta durante trés meses, para avaliacdo de seu resultado. O pro-

ximo passo € definir como a DC serd iniciada.
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A dieta cetogénica é desequilibrada em macronutrientes e micronu-
trientes, visto que, para a producéo de corpos cetonicos, responsaveis pelo
estado de cetose, existe a necessidade de um aporte de gorduras bem maior
em comparacao com a quantidade de carboidratos e proteinas, em uma rela-
¢do rigorosa e constante.

Essa relacdo entre macro e micronutrientes deve ser monitorada com
frequeéncia e cuidadosamente para evitar desequilibrios nutricionais, tanto
por seu excesso, como ganho de peso ou aumento do perfil lipidico, como
por sua deficiéncia, como perda de peso ou muscular e falta de vitaminas
e minerais, que pode comprometer o crescimento e o desenvolvimento dos
pacientes pediatricos.

Assim, é muito importante que o nutricionista calcule uma dieta que
promova a ingestao adequada de calorias, macro e micronutrientes. O aporte
hidrico também é essencial para evitar desidratacéo, constipacio e apareci-
mento de calculos renais.

Ao implementar um centro de DC, é muito importante que cada ser-
vico defina seu protocolo para introducdo e monitoramento do tratamento.

8.1 Jejum X nao jejum

O jejum ndo é absolutamente necessario para o inicio da DC e, na
maioria das vezes, é um importante fator de estresse para a crianca e para os
pais, representando um fator de risco significativo. Para o jejum é sempre
necessaria a internacdo. O inicio gradual sem a realizacdo de jejum permite
uma introducdo mais suave, reduzindo o tempo ou eliminando a internacdo
hospitalar, assim como o custo médico e para a familia.

O estudo realizado no Children’s Hospital of Philadelphia por Dra. Bergqvist
mostrou, com boas evidéncias, que a eficacia no controle das crises epilépticas no
seguimento de trés meses ¢ a mesma, com ou sem a realizaco do jejum no inicio
da DC. O jejum funciona como uma “dose de carga” da dieta cetogénica. Nesse
estudo, como esperado, o grupo que realizou o jejum entrou em cetose mais pre-
cocemente, porém, ao longo fase inicial (seis dias), nao foi observada diferenca
entre os grupos. Com o inicio gradual, os efeitos adversos foram mais leves e

menos frequentes, sendo o tratamento mais bem tolerado, de forma geral'*s.

P
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8.2 Inicio em hospital x domicilio

A DCC e a DTCM podem ser iniciadas de forma ambulatorial (intro-
duzindo a DC em domicilio) ou durante a internacdo hospitalar. A escolha
depende das condicoes e da experiéncia de cada servico. Se voce estd ini-
ciando um centro de dieta cetogénica, é importante determinar qual sera o
modelo adequado a seu servico. A DMA e a DBIG sdo sempre iniciadas de
forma ambulatorial. Em criancas menores de 1 ano de vida, a DC deve ser
iniciada sempre durante internacdo hospitalar, de forma gradual e sem a
realizacdo do jejum inicial'*.

Atualmente, no programa de dieta cetogénica do Instituto da Crianca
do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo, a DC é iniciada de forma gradual e ambulatorial, para a maioria dos
pacientes com mais de 1 ano de vida. Nesse centro séo orientadas, principal-
mente, as DCC e DMA.

Para a orientacdo da DCC, no primeiro encontro, é solicitada a pre-
senca dos pais/cuidadores e outras pessoas envolvidas no preparo da alimen-
tacdo do paciente. Devem comparecer com uma balanca digital, fitas para
medir a cetose na urina e um caderno simples, em que serdo realizadas as
anotacoes da DC (figura 10).

Figura 10: Materiais necessarios para a orientacdo da dieta
cetogénica

65



ABC da Dieta cetogénica

bl

Nesse encontro, orienta-se a DCC na proporcdo 2:1 para criancas
maiores de 1 ano de vida e, gradualmente, na segunda semana ha o acrés-
cimo de gordura para a proporcao 3:1 e na quarta semana, para a propor-
¢ao 4:1 (tabela 13). Algumas criancas apresentam resposta ao tratamento na
proporc¢éo 3:1, ndo sendo necessario evoluir para a 4:1. Essas proporcoes
contemplam a relacéo entre gordura, carboidrato e proteina somados (figura
11). Em criancas menores de 1 ano, durante a internacao, iniciamos a DC na
proporc¢do 1:1, com a quantidade total de calorias diarias, evoluindo para a
proporcao 2:1 no segundo dia e no terceiro dia para a proporcao 3:1.

Orientamos também, nesse primeiro encontro, sobre o uso da balanca
e como registrar no caderno a dieta, a medida da cetose e as crises epilépti-
cas. Solicitamos que, no primeiro meés, a cetose urinaria seja realizada quatro
vezes ao dia, quando possivel, antes das refeicoes. Para criancas que usam
fralda, é necessario colocar um algodao dentro desta, evitando que toda a
urina seja absorvida.

Tabela 13: Cronograma de introducao ambulatorial da DC

Propor¢do da DC

Dieta 2:1

22 e 32 semanas Dieta 3:1

Figura 11: Proporcdes da dieta cetogénica

Dieta cetogénica: proporcéo 1:1 Dieta cetogénica: proporcao 2:1

* Gordura
* Proteina
Carboidrato
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Dieta cetogénica: proporcédo 3:1 Dieta cetogénica: proporcao 4:1

e Gordura
* Proteina
Carboidrato

A dieta iniciada de forma ambulatorial tem como vantagem a reducio
da ansiedade dos pais e da crianca, facilitando o dia a dia dos familiares e
cuidadores, que nao precisam se ausentar de suas casas e dos cuidados com
os outros familiares, principalmente em regides com recursos limitados, pois
diminui os custos associados a hospitalizacéo'?.

No hospital norte-americano Johns Hopkins, de Baltimore, a DC ¢é
introduzida durante a internacdo por trés dias, sendo comum (mas nem
sempre) realizar o jejum por 18 horas (de domingo a meia-noite até segunda
as 17h), visando atingir a cetose mais rapidamente. As 17h do primeiro dia
de admissao, a DC é iniciada com metade das calorias diarias (proporcao 4:1
para criancas maiores e 3:1 para criancas menores). No segundo dia de inter-
nacéo, as 17h, as calorias sdo dobradas, atingindo a necessidade diaria, e no
terceiro dia, os pacientes recebem alta apos o almoco. Sao admitidas quatro
criancas simultaneamente, proporcionando o suporte para as familias, em
grupo, para que nao se sintam isoladas nessa nova jornada. A internacéo
proporciona aos pais e cuidadores a oportunidade de focar na DC, rece-
ber orientacéo e treinamento durante trés a quatro horas por dia, encontrar
outras familias e criar vinculos com a equipe para o novo desafio?.

Outros centros optam por iniciar a DC durante a internacao, sem a
realizacdo do jejum. No primeiro dia, a DC ¢ introduzida com a quantidade
total de calorias diarias na propor¢do 1:1, no segundo dia, 2:1, no terceiro,
3:1, e no quarto dia, na proporcao 4:1, sendo o paciente liberado para o
domicilio no quinto dia"*®.
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8.3 Calculo da dieta cetogénica

O nutricionista ira aferir o peso e comprimento/estatura para calcular
a dieta cetogeénica adequada para cada paciente, conforme a idade, o estado
nutricional e a via de administracdo da dieta.

Com essas informacdes, o nutricionista devera realizar um plano die-
tético individualizado, com cardapios variados, que estejam de acordo com
as necessidades caloricas, com a proporcao adequada de macronutrientes e
com a via de administracdo da dieta.

Para estimar o gasto energético basal e, em definitivo, as necessidades calo-
ricas totais didrias, o ideal seria a realizacio de calorimetria indireta no momento
da introducdo da dieta e periodicamente, para ajustar os requerimentos de
maneira individualizada. Porém, como a maioria dos centros nao dispoe dessa
tecnologia, temos que recorrer a DRI (2002/2005), em funcio da idade e do
peso do paciente, bem como da estatura e do fator de atividade fisica'*.

Inicialmente, calculamos o requerimento energético estimado (REE)
por meio do gasto energético (GE), da taxa metabdlica basal (TMB) e do
coeficiente de atividade fisica (AF), como se vé nas tabelas 14 e 15.

Tabela 14: Equacdes para estimar o requerimento energético
para criancas e adolescentes

Requerimento energético estimado (REE = GE + TMB)
{89 x P(kg) - 100} + 175
{89 x P(kg) - 100} + 56
VRIPA -l {89 x P(kg) - 100} + 22
{89 x P(kg) - 100} + 20

» Meninos: 88,5 - (61,9 x idade em anos) + AF x (26,7 x
peso em kg + 903 x estatura em metros) + 20
» Meninas: 133,5 - (30,8 x idade em anos) + AF x (10 x
peso em kg + 934 x estatura em metros) + 20

» Meninos: 88,5 - (61,9 x idade em anos) + AF x (26,7 x
peso em kg + 903 x estatura em metros) + 25
» Meninas: 133,5 - (30,8 x idade em anos) + AF x (10 x
peso em kg + 934 x estatura em metros) + 25
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Tabela 15: Coeficiente de atividade fisica para determinar reque-
rimento energético em criancas e adolescentes de 3 a 18 anos

Meninos Meninas
d Q
Sedentario* 1 1
Baixa atividade** 113 1,16
Ativo*** 1,26 1,31

Muito ativo 1,42 1,56

*Atividade diaria de rotina

*# Atividade diaria de rotina + 30 a 60 minutos de atividade moderada diaria, como caminhar Skm
a 7km/dia

##% Atividade diaria de rotina + > 60 minutos de atividade moderada diaria

*#%% Atividade diaria de rotina + > 60 minutos de atividade moderada diaria + 60 minutos de ativi-
dade rigorosa ou + 120 minutos de atividade moderada

Certos autores definem o calculo dos requerimentos de energia entre
80% a 90% da DRI para criancas maiores de 3 anos, mas isso ndo ¢ um
consenso'**. Esse valor deve ser individualizado para cada paciente e pode
ser alterado a qualquer instante no decorrer do tratamento. Mesmo para
pacientes menores de 3 anos com restricdo significativa de movimento, pode
ser necessario o calculo com menor aporte calorico, pois tendem a ganhar
peso facilmente.

Um monitoramento cuidadoso da antropometria permitira realizar
ajustes individualizados. O aporte proteico sera estimado conforme as reco-
mendacoes proteicas diarias*. Em geral, calcula-se 1g/kg/dia de proteinas
para criancas maiores de 1 ano e 1,2g a 1,5g/kg/dia para as menores de 1 ano
devido ao crescimento acelerado nessa fase, que aumenta as necessidades
proteicas (tabela 16)".
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Tabela 16: Necessidade de proteinas segundo a faixa etaria

Necessidade de proteinas
1,52g/kg/dia

6-12 meses 1,29/kg/dia

1-3 anos 1,05g9/kg/dia

4-8 anos 0,95g/kg/dia

Meninos: 0,85g/kg/dia
Meninas: 0,95g9/kg/dia

14-18 anos Meninos: 0,85g/kg/dia
Meninas: 0,85g9/kg/dia

Adultos 0,89/kg/dia

8.4 Calculo de liquidos

No passado, a restricdo de liquidos também era preconizada na DC,
pela ideia de que uma desidratacao leve poderia aumentar sua eficacia e
facilitaria a medicao da cetose urinaria, pela maior concentracdo da urina.
Entretanto, acredita-se, hoje, que a desidratacéo tem um efeito negativo nas
crises epiléticas, bem como propicia efeitos adversos, como litiase renal'*.
Sabemos, também, que a dieta cetogénica, por limitar a ingestdo de frutas e
hortalicas, oferece um aporte de fibras deficitario, que, adicionado a falta de
liquidos, pode ocasionar uma constipacio grave. A quantidade de liquidos

deve ser calculada de acordo com as necessidades basais (tabela 17).

Tabela 17: Calculo das necessidades basais de liquidos
(Holliday-Segar)™s

Quantidade didria de liquidos

100ml/kg
*Para cada kg,
Hesoe 1.000ml + 50mi/kg* a partir de 10kg
1.500ml + 20ml/kg** **Para cada kg,

a partir de 20kg
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Alguns servicos orientam o uso da tabela abaixo para o calculo de liqui-
dos para criancas de até 1 ano de vida (tabela 18).

Tabela 18: Recomendacado didria para ingestdo de liquidos
por criancas de até 1 ano de vida em tratamento com DC

Peso (kg) ml/kg/dia

SISESES) 150-140
6-7,9 120-110
8-10 100-90

Fonte: Ketogenic Diet Guidelines for infants with refractory epilepsy, 2016'*

8.5 Calculos e menus de acordo com o tipo
de dieta

A unidade dietética (UD) é como se fosse a peca que constroi a DC. A
unidade dietética da dieta 4:1, por exemplo, significa que ha 4 gramas de
gordura para cada grama da soma de proteina e carboidrato.

Cada grama de gordura fornece 9 calorias, assim: 9 x 4 = 36. A prote-
ina e o carboidrato vdo fornecer 4 calorias por grama (4 x 1 = 4). Portanto,
as calorias por UD da dieta com a proporcéo 4:1 serdo o resultado da soma
36 + 4 =40.

Tabela 19: Calculo de calorias por unidade dietética

Gorduras Calorias Carboidrato + Calorias por

proteina unidade
dietética
29 x 9kcal/g 18 1g x 4kcal/g=4 18+4=22

39 x 9kcal/g 27 1g x 4kcal/g=4 27 +4 = 3]

49 x 9kcal/g 36 1g x 4kcal/g =4 36+ 4 =40
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Exemplo de calculo

Crianga com 2 anos, sexo masculino. Sera introduzida a dieta cetoge-
nica 3:1.

Peso: 12kg

Estatura: 88cm

Estado nutricional: eutrofia

Aporte calorico diario, segundo faixa etaria:

{89 x P(kg) - 100} + 20
{89 x 12 - 100} + 20 = 988kcal/dia

1) Composicao calorica por unidade dietética
3g de gordura x 9 calorias/g = 27 calorias
1g de proteina + carboidrato x 4 calorias/g = 4 calorias
27 calorias + 4 calorias = 31 calorias
2) Numero total de unidade dietética por dia
Divide-se o valor total de calorias por dia pelo teor calorico de
cada caloria por unidade dietética (no exemplo de dieta 3:1 sera
31): 988 = 31 calorias = 31,87UD
3) Teor de gordura
Multiplica-se o numero de unidades dietéticas pela quantidade de
gordura da proporcao, no caso 3 (dieta 3:1): 31,87 x 3 = 95,61¢g
4) Teor de carboidrato + proteina
Multiplica-se o numero de unidades dietéticas pela quantidade de
carboidrato + proteina da proporc¢ao, no caso 1 (dieta 3:1): 31,87
x1=3187g
5) Proteina
Adequada para faixa etaria: 1,05g x 12g = 12,6¢g
6) Carboidrato
Se carboidrato + proteina = 31,87 e a proteina = 12,6, temos:
31,87-12,6 =19,27¢g

A *)



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

Gordura Proteina Carboidrato
Gramas por dia 95,61 12,6 19,27

Gramas por refeicdo (4 ref./dia) 23,90 3,15 4,82

Planejando o cardapio

A DC é composta, basicamente, por alimentos ricos em gordura (creme
de leite, toucinho, maionese, 6leos em geral), proteicos (carnes em geral,
ovos, queijos) e uma pequena quantidade de carboidratos, que provém, nor-
malmente, de frutas, legumes e verduras.

Geralmente, sdo oferecidas quatro refeicdes por dia (café da manha,
almoco, lanche da tarde e jantar), mas esse nimero pode variar de trés a
cinco refeicoes por dia, dependendo da necessidade e dos habitos de cada
paciente e familia. Crian¢as menores de um ano, em DC com férmula indus-
trializada, devem receber seis refeicoes ao dia?.

Para pacientes com necessidade de alimentacéo via sonda ou gastrosto-
mia é importante adequar o cardapio a consisténcia mais pastosa/liquidificada
para evitar obstrugoes na via.

Todos os alimentos devem ser pesados em uma balanca digital, sempre
crus (com excecao dos ovos). Em substituicdo ao acucar é recomendado o
uso de adocantes, sem lactose, frutose, maltodextrina e sorbitol.

Exemplo de esquema alimentar da dieta cetogénica 3:1 (café
da manh&/lanche da tarde e almoco/jantar)

Tabela 20: Alimentos de cada refeicdo e suas quantidades e
composicdo de macronutrientes

Total previsto

23,90 3,15 4,82
Quantidade Gordura Proteina Carboidrato
em gramas (@ (@ (@
Creme de leite fresco 65 22,75 1,5 1,37
13 1,27 1,47 0,35
38 0,04 0,19 3,15
24,06 3,16 4,87
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Total previsto

23,93 3,15 4,82

Quantidade Gordura Proteina Carboidrato
em gramas (@ (@ (@
9 2,29 1,44 0,00
Toucinho fresco 21 18,69 0,63 0,00
Abobrinha 72 0,14 0,72 3,96
Alface 30 0,06 0,39 0,87
3 3,00 0,00 0,00
- 24,18 3,18 4,83

Lista de substitutos

Para o calculo da lista de substitutos é necessario dividir os alimen-

tos em diferentes grupos. A dieta apresenta, basicamente, os grupos das

frutas, dos vegetais e das carnes. Para o calculo devem ser considerados

os seguintes pontos: soma do teor de carboidrato + proteina e adequacido

da quantidade de gorduras.
1) Soma do teor de carboidrato + proteina (CHO + PTN)

A quantidade ofertada do alimento substituto devera apresentar
o mesmo total de carboidrato e proteina do alimento escolhido
para base de calculo.

Voltando ao exemplo anterior...

Mamao: temos uma oferta de 38g, sendo 3,34g de CHO + PIN
(3,15 +0,19). Assim, os alimentos da lista de frutas deverao apre-
sentar a mesma quantidade de CHO + PTN, portanto o calculo se
da por este equivalente:

Morango como substituto do mamao
3,34 (CHO+PTN) ——— 38g de mamao
3,34 (CHO+PTN) — morango (?)

Multiplica-se a quantidade de CHO + PTN por 100 e divide-se
pela de CHO + PTN em 100g do substituto: 3,34 do mamao x 100
+ 9,30 CHO + PTN do morango em 100g = 35,9g de morango.

b 0
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2) Adequacio da quantidade de gorduras
Devera ser feita para a lista de alimentos do grupo de carne, apos
realizado o calculo de equivalente de CHO + PTN conforme o
exposto anterior, devido a variacdo de quantidade de gorduras
diferentes entre as carnes, aves, peixes e ovos.

Frango como substituto da carne
Seguindo o mesmo raciocinio, 11g de frango equivalem a 12g de
carne de vaca, entretanto temos a seguinte diferenca:

9g de carne de vaca 2,29g de gordura

11g de frango ——— 1,12g de gordura
229-112=1,17 = 1ml de 6leo.
Dessa forma, quando for utilizado o frango na dieta, deve-se

acrescentar 1ml de oleo vegetal ou azeite para fornecer a mesma
quantidade de gordura.

Atualmente, todos os calculos, bem como o esquema alimentar
com cardépio e lista de substituicoes, podem ser feitos por meio da
Ketocalculadora, disponivel pelo site: <ketocalculadora.com.br>.

8.6 Calculo da dieta enteral

Para pacientes em uso de sonda ou gastrostomia como via de alimen-
tacdo, a dieta cetogénica deve ser adaptada. Ha trés opcoes de dieta enteral:
caseira, modulada e industrializada. O calculo dos valores caldrico, proteico e
lipidico da dieta, nesses casos, tem que seguir as mesmas recomendacdes utili-
zadas para o calculo da dieta via oral. Aqueles que possuem baixa mobilidade,
como os acamados e cadeirantes, poderdo ter suas necessidades energéticas
ajustadas com mais frequéncia, visto que possuem gasto energético menor.

Dieta enteral caseira

A dieta enteral caseira ou artesanal pode ser preparada com os mesmos
alimentos utilizados na dieta via oral, substituindo apenas alimentos mais
consistentes pelos menos consistentes, para facilitar a passagem pela sonda/
gastrostomia, como substituir o toucinho pela maionese ou creme de leite e
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0 ovo inteiro pela gema do ovo. Assim como na dieta oral, a enteral caseira
também ¢ restrita em micronutrientes, que devem ser suplementados.

Instrucdes de preparo:

» Prepare a dieta em local limpo, em horarios que nao coincidam com
o preparo de outros alimentos;

» Lave as maos com dgua e sabdo antes de iniciar o preparo da dieta;

» Higienize os utensilios antes e ap6s o preparo da dieta;

» Escolha as frutas, legumes e verduras da lista e lave-os bem;

» Cozinhe o ovo, separe a gema e pese;

» Pese todos os outros alimentos e bata tudo no liquidificador com a
agua. Peneire, se preciso;

» Injete lentamente a dieta pela sonda;

» Lave a sonda com agua fervida e resfriada apos a administracdo
da dieta.

Dieta enteral modulada

Outra opcdo de dieta enteral é a modulada: sdo misturados modulos
de proteina, carboidrato e lipidio com 4gua. Nesse caso, deve-se observar
a homogeneidade da mistura, ja que, quando se utiliza o 6leo vegetal, ele
fica separado em fases e pode néo ser infundido corretamente, interferindo
no tratamento. O uso de emulsdes de lipidios é uma boa opcéo, principal-
mente para uso hospitalar. Uma alternativa é a utilizacio de composicoes
industrializadas (formulas infantis de partida ou seguimento, poliméricas
ou hidrolisadas, por exemplo) como fontes de carboidrato (e um pouco de
proteinas e lipidios) acrescidas de modulos de proteinas e lipidios, de acordo
com a necessidade.

Dieta cetogénica com formulas comerciais

A DC com formula comercial é a melhor opcao para lactentes, pacien-
tes com alimentacdo via gastrostomia e para uso em unidade de terapia
intensiva para individuos com estado de mal epiléptico. E mais segura,
do ponto de vista higiénico-sanitario, liquida e de facil preparo, além de
fornecer todos os nutrientes necessarios, nao sendo necessario realizar
a suplementacdo de micronutrientes, dependendo da quantidade e da
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frequéncia com que ¢ utilizada. O célculo da quantidade de férmula é rea-
lizado conforme o valor calorico estipulado para o paciente e a proporcdo
que se quer atingir; a diluicao deve seguir a recomendacdo do fabricante.
Pode ser adotada, também, de forma mista, com a alimentacao caseira,
para variar o cardapio com receitas; como opc¢ao de alimentacio fora de
casa, ja que os alimentos caseiros sdao mais pereciveis; e durante interna-
coes hospitalares ou intercorréncias infecciosas, contribuindo para que a
DC seja mantida nessas ocasides'*.

As formulas comerciais possuem boa palatabilidade, sdo de facil cal-
culo, requerem menor tempo de treinamento dos pais e/ou cuidadores, tém
menor possibilidade de erro em sua preparacio (assegurando a propor¢io
adequada da DC), evitam a administracio de suplementos e asseguram o
aporte de liquidos para individuos que, habitualmente, apresentam dificul-
dade para alcancar suas necessidades basais?.

Em nosso pais, temos disponivel atualmente algumas formulas indus-
trializadas, como, por exemplo, o KetoCal 4:1 (Danone).

Pacientes em uso de dieta enteral caseira ou modulada podem realizar
a transicao para a formula cetogénica industrializada.

Tabela 21: Sugestdo de transicdo da dieta caseira ou modulada
para KetoCal 4:1

Transicdo da dieta enteral prévia para Ketocal 4:1

Tempo Dieta enteral artesanal/modulada Ketocal 4:1

1 1-2 dias 75% de energia 25% de energia
2 1-2 dias 50% de energia 50% de energia
3 1-2 dias 25% de energia 75% de energia
4 1-2 dias 0% de energia 100% de energia

Fonte: Vander louw EJTM, et al. In: Watson RR et al. Eds. Nutrition in infancy: 2nd ed. Nutrition
and Health. Springer and Science + Business Media New York 2013;

Neal E, et al. Efficacy and acceptability of a nutritionally complete ketogenic formula used to admi-
nister the classical 4:1 ketogenic diet in children with refractory epilepsy. IEC February 2011. Poster;
Hurk ThAM, et al. Dletary treatment guideline for the ketogenic diet in children with refractory
epilepsy. University Medical Center Utrecht, The Netherlands, department Nutritional Science and
Dietetics. 2010. ISBN 9789081215626.
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KetoCal®4:1 (Danone): Formula cetogénica lactea nutricionalmente
completa em p6. Contém 4g de gordura para cada 1g de carboidratos
+ proteinas, com adic@o de todas as vitaminas e minerais em quantidades
balanceadas, contribuindo para o alcance e manutencéo do estado de
cetose e a obtencdo das metas nutricionais. Pode ser consumida pura,
misturada a outros alimentos ou em preparacgdes culinarias. Nao con-
tém gluten. O po deve ser misturado a agua, conforme a orientacdo do
rotulo, em diluicao padrao. Diluicao padrao 100ml = 21,3g de po +
79ml de agua.

KetoVOLVE™ 4:1: Formula cetogénica lactea nutricionalmente
completa em pé. E composta por 100% de proteina do soro de leite
e 20% de TCM. Consiste de oleo de palma, ¢leo de coco fracionado,
proteina do soro de leite, maltodextrina, vitaminas e minerais. Sem
adicao de gluten, frutose e caseina. E adequada para uso como fonte
exclusiva de nutricao para criancas entre 1 e 8 anos de idade. O po
deve ser misturado a agua, conforme a orientacao do rotulo, em dilui-
¢do padrdo. Pode ser consumida pura, misturada a outros alimentos
ou em preparacdes culinarias.

8.7 Monitoramento durante o inicio da dieta
cetogénica

Os primeiros meses da dieta sdo cruciais para saber se a DC ¢é eficaz. O
profissional deve saber orientar o responsavel/cuidador da melhor maneira
possivel e se atentar as informacoes fornecidas para eliminar, ao maximo, os
possiveis erros. O médico também deve ser acessivel para esclarecimentos de
duavidas, fornecendo um meio de comunicacio rapida para os responsaveis
pelo paciente.

O inicio da dieta é gradativo, e todas as informacoes sobre alimentacéo,
cetose/cetonuria, quantidade, frequéncia e intensidade das crises devem ser
monitoradas, para que se estabeleca a melhor proporcao da dieta e o melhor
tratamento para o paciente. Esses dados precisam ser anotados diariamente
pelo responsavel e levados as consultas para analise.
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No inicio da DC, o paciente deve ser orientado e monitorado quanto
as possiveis complicacoes que podem acontecer, para que saiba reconhecer
e como proceder caso ocorram.

8.7.1 Glicose

No inicio da DC, apesar de incomum na auséncia de doenca metabo-
lica, existe o risco de hipoglicemia. Orientamos os pais e/ou cuidadores de
pacientes com inicio ambulatorial da DC a observar os sintomas de hipoglice-
mia: tremores, hipotonia, letargia, palidez, recusa alimentar, hipotermia e cia-
nose. Se o individuo possui o aparelho medidor de glicemia, a recomendacao
é realizar a checagem diariamente, pela manha, ou com mais frequéncia, se
houver recusa alimentar ou vomitos. Na presenca desses sintomas, orienta-
mos que se ofereca 30ml-60ml de suco de laranja ou maca.

Quanto a pacientes em internacao hospitalar ou com a realizacao do
jejum, inicialmente, a glicemia deve ser aferida a cada duas horas, se meno-
res de um ano, e a cada quatro horas, nos maiores (ou com base nos sinto-
mas de hipoglicemia), e a frequéncia deve ser ajustada conforme a aceitacéo
da dieta e a estabilizacdo dos niveis de glicemia. Niveis de glicemia menores
ou iguais a 50mg/dl devem ser tratados imediatamente com solucao de gli-
cose a 10% (criancas menores de 4 meses) ou com 30ml-60ml de suco de
fruta. Pacientes com nivel de glicose superior a 50mg/dl, mas com sintomas
de hipoglicemia, devem receber o mesmo tratamento (tabela 22). A glicemia
deve ser rechecada 15-30 minutos apos o tratamento e, se necessario, tratada
novamente?*. A hipoglicemia nao tratada pode levar a cetose excessiva.

Tabela 22: Sintomas de hipoglicemia

Tremores

Hipotonia, letargia, palidez
Recusa alimentar
Hipotermia

Cianose
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8.7.2 Cetonas

Durante a transicdo para a DC, o nivel dos corpos cetonicos no san-
gue vai aumentar. O monitoramento da cetose garante o alcance do nivel
terapéutico, sem o risco de sintomas de seu excesso, que sdo: taquicardia,
respiracdo rapida, rubor facial, irritabilidade, vomitos, letargia e recusa ali-
mentar (tabela 23). A cetose excessiva pode ser tratada com a administracao
de glicose, como ja descrito.

Tabela 23: Sintomas de aumento excessivo da cetose

Respiracdo rapida, taquicardia
Rubor facial

Irritabilidade

Vomitos

Letargia

Recusa alimentar

A cetose é um parametro importante, que deve ser acompanhado rigo-
rosamente nos primeiros meses de adocao da dieta cetogénica, pois permite
comprovarmos que o organismo esta produzindo a cetose esperada e a ade-
sdo ao tratamento. No decorrer do tratamento, quando a DC ja esta bem
estabelecida, o paciente aceita bem a dieta e os familiares/cuidadores ja se
acostumaram com o preparo, podemos medir a cetose menos frequente-
mente. Essa medida ao longo do tratamento ¢ importante principalmente
quando o numero de crises epilépticas aumenta, para verificar alteracoes da
cetose e escapes da DC.

Pode-se medir a cetose no sangue ou na urina, e, apos o inicio do trata-
mento, ela tende a estabilizar em dez a 20 dias. Sua medicao no sangue tem
acuracia maior e ndo é afetada pela diluicdo da urina ou outras alteracoes do
balanco hidrico que possam ocorrer. E feita por meio do sangue capilar, com
aparelho (o mesmo utilizado para medir a glicose no sangue) e fita apro-
priada para a medida da cetose. Deve ser feita duas vezes ao dia.

P
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Figura 11: Medida da cetose no sangue

A medicao da cetose na urina também ¢é realizada com fita apropriada,
e, inicialmente, orientamos sua afericdo quatro vezes ao dia, antes das refei-
coes. A cetonuria desejada é de +++ e deve ser mantida estavel ao longo do
dia. Frequentemente observamos cetonuria de ++ na primeira urina do dia,
por ser mais diluida.

Figura 12: Medida da cetose na urina

As caracteristicas das duas formas de medir a cetose sio comparadas
na tabela seguinte.

p(, %
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Tabela 24: Comparacdo entre a medida de cetonas no
sangue e na urina

Corpo cetdnico Valor ideal Limitagoes do

aferido na dieta método
cetogénica

Aparelho de Beta-hidroxibutirato  2-5mmol/ »Desconfortavel
medir cetose para crianca e pais;
no sangue » Custo das fitas
de cetose.

Fitas de urina Acetoacetato 80mg/dl - »Depende da pre-
160mg/dl  senca da urina;
(3-4+) » Menor acuracia:
reflete a cetose
passada;
» Depende da di-
|luicdo da urina.

Atualmente, a cetona pode ser medida pela respiracdo, por meio de
aparelho proprio, denominado Ketonix®, que nao esta disponivel para
venda em nosso pais.

Figura 13: Medida da cetona respiratoria

BreathKetone Analyzer

KETONIX. )

8.7.3 Outros fatores

» Hidratacao: é importante assegurar que o paciente receba a quanti-
dade de liquido recomendada;

» Fome: o individuo pode reclamar de fome no inicio da DC, pois
a quantidade de alimentos é menor do que a usual. Além disso,
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ndo podera mais “beliscar” fora dos horarios das refeicoes, o que ¢é
comum entre as criancas. Porém, deve-se lembrar que os alimen-
tos ricos em gorduras sdo mais caloricos, ddo mais saciedade e o
calculo da dieta deve ser feito conforme as recomendacoes, entdo,
pode-se orientar o consumo de bebidas sem carboidrato nos inter-
valos ou fracionar mais as refeicoes. Os pais e/ou cuidadores devem
ser orientados a maximizar a quantidade de alimentos, colocando
vegetais de maior volume e frutas. Deve-se usar uma pequena espa-
tula, para garantir que toda a gordura e creme de leite sejam con-
sumidos, pois tendem a aderir ao prato. Pode-se avaliar um snack
cetogénico entre as refeicoes para reduzir a fome. Em alguns dias,
essa sensacdo de fome ira passar. A cetose diminui o apetite e as
criancas se adaptam a menor quantidade de alimento. Caso a fome
persista, os pais/cuidadores devem ser orientados a distingui-la de
um comportamento manipulador. Uma forma seria retirar a crianca
do local de alimentacdo assim que terminar de comer e envolvé-la
em outras atividades. Se a fome realmente persistir, o nutricionista
deve reavaliar o calculo calorico e aumenté-lo nas refeicoes. Caso o
paciente esteja perdendo peso em excesso, deve-se também rever o
calculo e ajustar as calorias;

Constipacao: por ser uma dieta restrita em fibras, a DC pode causar
constipacdo ou agravar o quadro em pacientes previamente consti-
pados. Isso pode ser amenizado com a indicacido de alimentos que
possuem mais fibras, como abacate, semente de chia e mexerica,
aumento da ingestdo hidrica e, se possivel, a realizacdo de atividade
fisica. Pode-se utilizar, também, o triglicerideo de cadeia média
(TCM) como parte dos lipidios da dieta, pois contribui para melho-
rar a constipacdo. O uso de modulos de fibras pode ser orientado,
porém deve-se levar em consideracdo a quantidade de carboidratos,
se presentes. Se a constipacao nao melhorar, o uso de medicamentos
laxativos sem carboidrato deve ser orientado;

Diarreia: para pacientes que nao estdo acostumados com alimen-
tos gordurosos, a DC pode causar diarreia e desconforto abdominal.
Normalmente, essa situacdo melhora em alguns dias. Caso persista, a
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8.7.4

proporcao de gordura deve ser reduzida. A oferta de alimentos ricos
em fibras deve ser desestimulada nessa fase. Em alguns casos, pode
ser consequéncia de alguma intolerancia alimentar, como a lactose.
Nessa situacao, os alimentos que contém lactose devem ser substi-
tuidos. Deve-se, sempre, aumentar a oferta de liquidos durante os
episodios de diarreia,

Refluxo gastroesofagico ou vomitos: a grande quantidade de gordu-
ras na dieta pode causar ou agravar o refluxo e vomitos. Nesse caso,
deve-se alterar a postura do paciente ao receber a dieta (ndo oferecer
com o paciente deitado ou inclinado) e evitar a ingestdao de liquido
junto as refeicoes. Outra opcdo ¢ diminuir a proporcao de gordura
da dieta. Quando a dieta for administrada por via enteral, deve ser
infundida lentamente, respeitando o volume total tolerado para cada
refeicao. O uso de medicamentos para refluxo também pode auxiliar;

Problemas psicologicos: a necessidade da recusa em dar o alimento
que o paciente pede ¢ dificil e sofrida para os pais e/ou cuidadores. E
importante o suporte da equipe e de outros familiares.

Ajuste fino

O ajuste fino da dieta tem como objetivo alcancar o melhor nivel de

cetose, o melhor controle das crises e o melhor planejamento alimentar para

a crianca. Normalmente, ocorre nos primeiros meses da dieta, mas pode

também ser necessario apos anos do inicio”.

Devemos observar, principalmente:

»
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Calorias: a perda ou ganho excessivo de peso podem interferir no
tratamento, portanto, é importante realizar os ajustes necessarios,
€aso 1sso0 ocorra;

Distribuicdo das refeicoes: as refeicdes devem ser distribuidas ao
longo do dia, a cada trés ou quatro horas, adaptando os horarios
sempre que necessario, de acordo com a rotina do paciente;

Patologias: em condicoes de estresse emocional ou fisiologico a
cetose pode ser alterada, bem como as crises convulsivas. Os pais ou
responsaveis devem estar cientes disso e tentar, na medida do possi-
vel, eliminar ou amenizar essas situacoes;

.
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» Proporcao da dieta: o avanco ou ndo da dieta deve ser avaliado
individualmente para alcancar a melhor propor¢io para cada pessoa;

»

¥

Incorporar a criatividade nas refeicoes: diferentes receitas devem
ser calculadas para cada crianca, no intuito de permitir a variacéo.
A preferéncia de cada uma vai determinar os ajustes necessarios
para melhorar a aceitac@o e a palatabilidade. Algumas preferem uma
quantidade maior de creme de leite e menos manteiga ou gordura
vegetal. Esse aumento reflete na quantidade de carboidrato e pro-
teina dos vegetais ou frutas da refeicdo. Outras preferem beber dleo
vegetal ou consumir mais manteiga. Receitas criativas, como tacos
feitos de clara de ovo, pizza em crosta de berinjela, itokonnyaku com
molho de tomate e diferentes formas de preparar o creme de leite

tornam a DC mais interessante;
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Alimentos industrializados: ao longo do tratamento com a dieta
cetogeénica, certos alimentos industrializados vdo ser incorporados,
com o objetivo de variar a alimentacdo e melhorar a aceitacio da
crianca, mas é preciso orientar o responsavel a ler adequadamente os
rotulos para se informar sobre a presenca ou nao de carboidratos. Em
caso de duvida ou falta de informacoes, deve-se evitar o alimento;
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Cuidado com “carboidratos escondidos”: atencdo para alimentos
e medicacoes que podem conter carboidratos. Carboidratos nao acu-
cares incluem manitol, sorbitol, dextrina, maltose, lactose, frutose,
sucrose e dextrose, que podem ser convertidos em glicose e devem
ser considerados no calculo da DC. Certos alimentos, como algumas
balas, sao rotulados como sugar-free, mas néo sao livres de carboidra-
tos e ndo devem ser usados na DC. Se estiver em duvida, nao utilize;
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Balanca: ¢ um utensilio muito utilizado para a pesagem dos ali-
mentos na DCC, portanto, deve estar sempre calibrada e em boas
condicoes de uso;

»
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Base de dados: para o calculo do cardapio da crianca, o profissional
deve ter um banco de dados com informacoes confiaveis e sempre
atualizadas para que a quantidade de nutrientes seja exatamente a

recomendada para a crianca;
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» Medicamentos: todos os farmacos prescritos para a crianca devem
ser isentos de carboidratos ou ter o minimo possivel, para que nao

interfiram no tratamento.

Recomenda-se fazer um ajuste por vez e esperar, pelo menos, uma
semana para observar os resultados antes que seja realizada outra alteracao”.

Conheca, a seguir, a arvore de decisoes para o ajuste fino da dieta ceto-
)134

geénica (figura 14

Figura 14: Arvore de decisdes

Nao Nao
Crises Crianca consome Ajustar a
controladas? 100% da dieta? dieta
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dieta ou perda de
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Sim
Sem
mglhora dgs ta em estresse? Alustar
Crises apos ‘ calorias
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retirar dieta i o

v
Corrigir/minimizar

Aumentar
proporcao,
acrescentar

TCM, retirar
alimentos
processados
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8.8 Treinamento dos pais e/ou cuidadores

O papel dos pais e/ou cuidadores é fundamental para o tratamento
com a DC, ja que eles serdo os responsaveis pela compra, pesagem, preparo
e fornecimento da alimentacéo para a crianca. Por isso, devem ser treinados
para administrar a dieta da melhor maneira possivel e para saber lidar com
todos os tipos de situacoes.

Antes do inicio da DC, o profissional que acompanha o caso deve
explicar o que é a dieta cetogénica, quais sdo os alimentos permitidos
e proibidos, o cronograma, como os farmacos vdo ser administrados,
quais sao os exames necessdrios e qual é a frequéncia das consultas. E
importante, também, verificar as expectativas reais da familia em relacdo
a dieta: diminuicao das crises, dos medicamentos ou melhora do com-
portamento/desenvolvimento, por exemplo. O especialista deve explicar
que nem todos os pacientes respondem bem a dieta e que nem todos se
tornam livres de crise ou de medicamentos? e informar o tempo minimo,
de trés meses, para verificar o efeito da dieta e o tempo total estimado do
tratamento, que fica em torno de dois anos.

Os pais e/ou cuidadores devem ser orientados, também, quanto as
informacdes que estdo disponiveis na internet, pois nem todos os sites,
blogs e grupos sao confiaveis e podem apresentar informacoes erroneas,
que prejudicam o tratamento. Por outro lado, se selecionados os sites
corretos, as familias podem obter dados, receitas e dicas de outros fami-
liares que também adotaram a dieta, o que pode contribuir muito para o
sucesso do tratamento.
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KetoCalculadora

KetoCalculadora é uma ferramenta que tem como objetivo facili-

tar o calculo da dieta cetogénica, desenvolvida para profissionais de

saude. Ela permite o registro do histérico dos pacientes, o célculo
das dietas cetogénicas oral e enteral, formar um banco de receitas e incluir
novos alimentos e novas receitas.

O recurso foi criado e desenvolvido pelas nutricionistas Patricia
Azevedo de Lima Masuda e Daniela Kawamoto Murakami e automatizado
pela Danone Nutricio Especializada, permitindo seu uso como software
on-line e gratuito. O banco de receitas e alguns dados da KetoCalculadora
foram atualizados recentemente, com a consultoria cientifica da nutricio-
nista Marta Koch.

Ter a base de calculo sistematizada, um banco de receitas e atualizacoes
frequentes é um diferencial dessa ferramenta, que favorece ainda mais o tra-
balho do nutricionista e a adesdo do paciente a dieta cetogénica.

Para o acesso inicial, siga os seguintes passos:

o
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1) Acesse <www.ketocalculadora.com.br>.

KetoCalculadora’
Brasil

Sobre a Ketocalculadora

A Keto Calculadora tem como objetivo facilitar o calculo de uma prescricao de dieta cetogénica.
Por isso, todos os calculos devem ser realizados por nutricionistas profissionais.
A ferramenta permite realizar calculo da dieta cetogénica por via oral ou enteral.

2) Realize o cadastro.

Keto Calculadora

3) Nesta tela, aparecem todas as opcoes.

tem Usuirios Status up PN cHO
Receitas aguardando aprovagao - x
tem Usuirios Calorias Status up PN cHO
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4) Clique em “Meus pacientes”, para incluir um novo paciente.

Keto Calculadora =

1 0

Meus alimentos Minhas receitas.

jsuirios. ue  PIN  cHO

Keto Calculadora

Marta

oniine

6) Inclua os dados do paciente e salve.

& vara

Novo Paciente

Informagges

01/01/2013




Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

7) Clique em “Nova Dieta”.

Keto Calculadora =

& vara

Jozo da Silva

Paciente

Nome do pa

Peso (Kg)  Peso ideal (Kg) Estatura (cm) 2IMC/ 2P/ 2PIE[ ZEN

8) Insira os dados nutricionais do paciente. Peso atual, peso
ideal e altura sdo obrigatérios. O peso ideal sera usado no

calculo da dieta. Os campos de diagndstico nutricional sdo
preenchidos pelo usudrio e sao opcionais.

Data de nascimento: 01/01/2013

Data daieta @

21/022007

PEQ 2610

9) O calculo do valor caldrico total (VCT) sera feito automati-
camente, considerando o peso ideal informado.

2 2

21/0212007
Diagnéstico Nutricional
2Mc® ) 00 )

o

0

Calculo do valor calérico total da dieta

Idade: 4 - 6 anos

Keal/kg @ ver @

1360

1360

Distribuicdo de macronutrientes

p(. LY



ABC da Dieta cetogénica

10) Selecione a via de alimentacao oral ou enteral. Escolha a
proporcao da dieta que serd calculada (2:1 etc.). Selecione o
numero de refeigoes.

Oncso de alimentagdo

sacronutrientes

Qte Uni Keal uP(g)®  PIN() O CHO (g) O

o o 0
0 0 0
0 0 0
0 0 0
0 0 0
0 0 0

11) Selecione a quantidade em gramas de proteinas por kg/
peso/paciente.

. Tipodedieta  Keallunidade® Qe Unikcal o

w0 w0 3000 13600

Total por horirio: 45.33

CHO (5) O

2000

Refeigdes

12) A KetoCalculadora mostrara automaticamente os valores
em gramas de LIP (lipidios), PTN (proteinas) e CHO (carboi-
dratos) necessarios em cada refeicao.

* Tipo de dieta Kcal/Unidade © Qte Uni Keal uP(g)®  PIN({E O CHO () O

Refeigdes

)
))
)

3



Coordenacdo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

13) Insira o horario da refeicdo. Clique em “Adicionar Alimento”.

Refeicdes
# Qe up PTN HO  CHO+PTN
Total por horirio (atual) o o 0 0.00
hor
" au up PIN CHO  CHO4PTN
Total por horirio (atual) 0 0 o 0.00

14) Digite o nome do alimento desejado. Clique na lupa para
buscar o alimento na lista.

up  eTN
21
o o o
0s 03
02 os
02 1 s
04 15
o o o
u o 0 o
04 28 33

15) Clique no sinal de “+” ao lado alimento selecionado para
inclui-lo na dieta.

Selecionar - Alimento

: eroc) 160




ABC da Dieta cetogénica

16) Adicione a quantidade em gramas dos alimentos da dieta.
Clique na lixeira se precisar excluir algum alimento.

Refeicdes
N
[ @ W W u>
&:'ml s ¢ ua 65 000 657
e

17) ApOds inserir todas as refeicdes, aparece, logo abaixo, a
opcao “Receitas”. Cligue em “Adicionar Receita”.

otal por horirio (necessirio 4533 8.6 11.34

Adicionar Alimento

Receitas

Calorias up PIN cHO CHO+PTN

Quantidade de dgua

Quantidade total de dgua 1400 ml

18) Aparecera a lista de receitas disponiveis no banco de da-
dos. Clique no sinal “+” ao lado da receita escolhida.

Q
Calorias up  PIN  CHO
431.00 4649 438 453
359,00 308 312 663
3 376 sse 195
380 4246 420 595
394.00 3922 315 653
443.00 w1 618 442
49 so74 1.2 383
692,00 5721 619 677
692,00 027 635 860

o¢ < D



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

19) Ao lado da receita aparecerd o total de calorias da receita
original. Na ultima linha estard o total de calorias necessario
por refeicdo.

Receitas

s

20) Insira as calorias necessarias por refeicdo no campo ao
lado do nome da receita. O calculo da quantidade de cada
ingrediente sera feito automaticamente. Pode-se incluir varias
receitas na mesma dieta.

¥ Calorias up PN cHo CHO+PTN

up pTN cHo
19.72 000 000

1158
15.18
0.01
g

Adicionar Receita

21) Logo abaixo, aparece a quantidade total de dgua que deve
ser ingerida diariamente. Existe um campo de observacées,
em que se pode incluir alguma recomendacao ao paciente. Ao
finalizar, clique em “Salvar Dieta”.

Quantidade de dgua

Quantidade total de igua 1400 ml

( Observacdes




ABC da Dieta cetogénica

22) Apds salvar a dieta, vao aparecer as opcdes “Imprimir -
Paciente” e “Imprimir - Profissional”. Ao clicar, sera gerada a
orientacdo em PDF, que podera ser salva e impressa.

Quantidade de 4gua

Quantidade total de gua 1400 ml

Copyright ©2017 Keto Calculadora

Dieta para Jodo da Silva Keto Calculadora
22/0212017

Informages do paciente Informagdes do Especialista

Nome do paciente Nome
Joso daiva

Data de nascimento
01/01/2013

Género

Masaulino 98765/PR

Nome do responsivel E-mail

Maria da Siva martaduartekoch@gmail.com
E-mail

Telefone

(55)0000-00000

Marta

Data daDieta Peso atual (Kg) Pesoideal (Kg) Estatura (cm)
2/0272017 2 2 m

Refeicoes.

k= nt@npdi A T doument(elpdi A Bbirtodos | 3

24) Aparecera, abaixo, a lista de substitutos para frutas, car-
nes, hortalicas grupo | e hortalicas grupo Il que forem inseri-
dos na refeicao.

9h

Alimentos. Qte
KETOCAL 4:1 PO g
Queiio Polenghi seg
Mam3o 21g

Creme de lite fresco elegé (nata)

Lista de alimentos permitidos - quantidades e substitutos

Frutas - substitutos e quantidades para Mamao 27g

Aiments I — Quanicade ()
Roscate n oscasi »

Ameixa 2 i

ot n Garambos ®

e Goiata

% < D



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

25) As receitas incluidas aparecem logo abaixo e, também, a
quantidade total de agua/dia.

Receita: Batida de abacate 4:1 as3cal
A Qte

Creme de letefresco elege (nata)
KETOCAL 41 PO 2g
Abacate
Limao

Adogante Linea liquido®

Modo de Preparo

Bater!
Servi gelado. Opcional: adicionar suco de limao.

Tantidade de sgua

Quantidade total de dgua: 1400 ml

Observagdes

26) Na versao para impressao aparecem, também, as marcas de
creme de leite fresco e de maionese permitidas na dieta.

Observagoes

Marcas de creme de leite com 35g de gordura/lipideos em 100g de produto:

® Salute

® Fazenda Bela Vista
® Vigor

® Paulista

o Elegé (Nata)

® Tirolez

e Frimesa

Marcas de Maionese:

27) No final, algumas orientacoes gerais para a dieta.
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28) Na versao PDF para impressao profissional, aparecem os
dados referentes ao diagndéstico nutricional e, também, o cal-

culo da dieta.

Dieta para Jodo da Silva

/0272017

iente

Keto Calculadora

Informagdes do Especialista

Nome do paciente
Jozo dasiva

Data de nascimento
01/01/2013

Género

Masculino

Nome do responsivel
Maria da Siva

E-mail

Telefone
(55)0000-00000

Nome

Marta

Especialidade

Nutricionista

Registro Profissional
98765/PR

E-mail
martaduartekoch@gmail.com

Data daDieta Peso atual (Kg)
240272017 2

Diagnéstico Nutricional

Peso ideal (Kg) Estatura (cm)
2

29) PDF profissional.

Keto Calculadora

Distribuigso

Tipo de dieta
41
Keal/Unidade

Qe Uni Keal
3400

Refeigdes

oh

Alimentos.
KETOCAL 41 PO
Queifo Polenghi
Mam3o

Creme de lite fresco eleg? (nata)

Keto Calculadora

Recei

Alimentos
Creme de leite fresco elegé (nata)
KETOCAL 4:1 PO

Abacate

Lim3o

Adogante Linea liquido®

Modo de Preparo

Bater tod di

PN
867

CHO +PTN

cHo
265

4s3cal

gelado. Opcional: adicionar suco de limdo.

Quantidade de 4gua

Quantidade total de dgua: 1400

Observagoes

93




Coordenacdo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

30) O cadastro de alimentos pode ser feito de duas formas:

Keto Calculadora

Meus pacientes . Meus alimentos Minhas receitas

Verlista Verlista Verlista

Alimentos aguardando aprovagio - x
D item Usuirios Status w PN cHO
Receitas aguardando aprovagao - x

D em Usuirios Calorias Status up PTN  cHO

Keto Calculadora

Maria Alimentos m

Alimentos globais  Meus alimentos

Alimentos globais

D tem Status up  PTN  cHO
& Abacate 193 21 ss
o Abacari 0s 03 s8
49 Abobors 02 06 16
50 Abobrinha 02 1 ss
St Acelga

148 Adosante Linea liguido®
126 Adogante Linea® Forno e Fogao em po
52 Agiso

145 Aguacomgis

BOBOBOBOERE

146 Aguasemgis

Keto Calculadora

Marta Alimentos

onlne

Alimentos gifbais  Meus alimentos

Meus alimentos

D ltem Status up PTN  CHO

182 Oleodegirassol = wo oo [EE
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31) Preencha todos os campos, considerando sempre a quan-

tidade de LIP, PTN e CHO em 100g do alimento. Se o alimento
for fruta, carne ou hortalica, selecione a categoria e cligue em
“Usar como substituto”. Clique em “Salvar”.

Keto Calculadora

32) Importante: todos os alimentos cadastrados ficarao dis-
poniveis para o usuario que os incluiu, porém sé irdo para a
lista de alimentos globais pds-aprovacao do administrador da
ferramenta.

Keto Calculadora =

Acerola Eacm

Alimento

Nome Categoria usarcomosubstituto  Unidade de Medida Status
A e £ Pendente

PN cHo

1 0

Meus alimentos Minhas receitas

)
))
y)

400



Coordenacdo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

34) Clique em “Receitas” e, depois, em “Minhas receitas”.

up PIN  CHO

serl 143 321

481 659 390

5974 1102 383

EBEBEEREREE

D item Calorias Status up  PIN  CHO

35) Insira os dados solicitados. Importante: a quantidade de
calorias informada devera ser o valor total da preparacao.

» (. 101
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36) Cligue em “Adicionar”, para incluir os alimentos da receita,

lembrando que estes precisam estar no banco de alimentos
cadastrados. Clique em “Salvar”.

up TN cHo
0
Alimentos

D Alimento

Qte up PIN  cHO

37) Se o usudrio tiver interesse em compartilhar sua receita,
deve clicar em “Propor ao catalogo global”.

Keto Calculadora

& Varta
Marta teste T Prope
onte

Receita

up
Alimentos

ate UP  PIN  CHO  Agdes

100g 183 21 56

100g 93 0 0

Modo de preparo

Keto Calculadora

& Varta
teste

Receita

Calorias up PN

cHo
210 560

Esteitem estd aguardando aprovagao para ser incluido no catdlogo global.

Alimentos
D Aliment ate LP  PIN  CHO  Agdes
R 100g 193 21 58

102




Coordenacdo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

38) Como inserir uma dieta enteral para um paciente:
Selecione o paciente e clique em “Editar”.

Pacientes m

BEm

39) Cligue em “Salvar”.

Keto Calculadora = & Marta

Editar Jodo da Silva

Informagdes

H (13 H »
40) Cligue em “Nova Dieta”.
= & Marta
Jodo da Silva B Excluir
Paciente

» (, 103
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41) Insira os dados nutricionais do paciente. Peso atual, peso
ideal e altura sdo obrigatoérios. O peso ideal sera usado no
calculo da dieta. Os campos de diagndéstico nutricional sdo
preenchidos pelo usuario e sdo opcionais.

Pagia

oo da Silva Data de nascimento: 01/01/2013
Data daieta ®
2/022017

Diagnéstico Nutricional

2Mc® P10 E® 2610

o 0 0 0

Célculo do valor calérico total da dieta

Idade: 4 - 6 anos

Keallkg © Peso (kg) © vwre

42) Clique na op¢ao de alimentacao enteral.

Opgao de alimentagdo

Tipo de dieta Keal/Unidade @ Qte Uni Keal uP () © PTN(g)© CHO () ©

0 0 3800 13600 (20x} 07 })=1400 2000

Total por horrio:

Receitas

* Calorias up PTN cHo CHO +PTN

Tipo de dieta Keal/Unidade © Qte Uni Keal up ()@ HO () ©

34.00 136,00

Total por horario: 34.00

CHO+PTN

000

104 S ")



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

44) Indique a densidade caldrica da dieta (1xalm/min ou
1,5cal/ml).

Tipo de dieta Kcal/Unidade @ Qte Uni Kcal up ()@ PIN(g) © CHO (g) @

3400 136.00 (20x! 13 })=26.00 800

Total por horrio: 34.00 6.50 2.00

PN cHo CHO+PTN

000 000 000

45) Inclua a quantidade, em gramas, da formula Ketocal®. Au-
tomaticamente, sera calculado o total de dgua a ser adiciona-
do e o volume final reconstituido.

Total por horario: 34.00 6.50 2.00

46) Vai aparecer a quantidade de dgua livre. O calculo vai
abranger 20ml de agua por horario para lavagem da sonda. No
campo “Observacdes” é possivel incluir outros dados. Clique
em “Salvar Dieta”.

Quantidade de dgua

1400 ml
a22ml

—

» (. 105
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47) Observacao importante: somente com todos os campos
obrigatoérios preenchidos aparecera a opg¢ao “Salvar Dieta”.
Apods salvar a dieta, aparecerdo as opcdoes “Imprimir - Pacien-
te” e “Imprimir - Profissional”.

Quantidade de dgua

1400 ml
s22ml

48) PDF paciente

Dieta para Jodo da Silva Keto Calculadora
20202017

Informagdes do Especialista

Nome
Data de nasciment
01/01/2013

Masculino 98765/PR

Nome do responsivel E-mail
martaduartekoch@gmail.com

E-mail

Telefone

(55)0000-00000

Data daDieta Peso atual (Kg) Peso deal (Kg) Estatura (cm)
240272017 2 2 14

Fracionamentos

8h

KETOCAL 4:1 PO
hgua

Volume reconstituido

12h

Alimentos.

KETOCAL 41 PO

hgua

Volume reconstituido

106 S D



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

sy e

Agua 185 ml
Volume reconstituido 235ml
20h

Alimentos Qte
KETOCAL 4:1 PO s0g
Agua 185 ml
Volume reconstituido 235ml

Quantidade de 4gua

Quantidade total de 4gua: 1400 ml
Quantidade total de 4gua consumida na dieta: 820 ml

Utilzar 20mi de Ggua por hordrio para lavagem da sondo

Sugesto de orientagao dieta enteral para pacientes, familiares / cuidadores:
Como preparar Ketocal para porsonda?

Para preparar na densidade calérica padréo (1,5 cal/mi) :

Adicionar 21,3g ada 79m! de dgua. O
Para preparar na densidade calérica de 1,0 cal/ml:

Adicionar 14,2¢ de dgua. 0 sera=100ml.

Modo de preparo:
Colocar a quantidade de 4gua necessaria em um recipiente limpo. Adicionar a q
prescrita e mexer até o pé se dissolver completamente.

Cuidados no preparo e administragdo:

Lave bem as maos com agua e sabio antes de iniciar 0 preparo e a administrago da dieta.
Prepare o volume de Ketocal e transfira para o frasco pléstico o volume prescrito por horrio
pela nutricionista/médico.

Conecte o frasco 20 equipo. Lembre-se de fechar a pinga de rolete antes de fazer a conexo.
Coloque o frasco no suporte no nivel acima da cabega do paciente. Abra a pinga de rolete do

Keto Calculadora

Cuidados no preparo e administragdo:

o Laveb 4 preparoe

por horério
pela nutriconista/médico

2

pinga
Conecte o equipo 3 sonda do paciente.

dicas do quadro de gotejamento.

agua a
quantidade de sgua prescrita pelo médico/nutriionista.
. 3p6s 0 uso,

prevenir a contaminago.

dminist

sonda deve ser considerada dentro do volume total prescrito.

glicose. Siga sempre a prescrigdo médica.

IMPORTANTE

relntroduzir asonda sozinho.

» (. 10%
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49) PDF profissional.

Dieta para Jodo da Silva Keto Calculadora
2022017

Nome do paciente Nome

Jodo dasiva Marta

Data de nascimento Especialidade

oy/0y/2013 Nutricionista

Género Registro Profissional

Masculino s876s/PR

Nome do responsavel Email

Maria da Siva martaduartekoch@gmail com

Email

Telefone

(55) 0000-00000

Data da Dieta Pesoatual (Kg) Peso ideal (Kg) Estatura (cm)
22/0212017 2 2 14

Diagnéstico Nutricional

2Me 28 2Pl €
o 0 o o

Distribuigso de t

Tipo de dieta up(g)
“ 136
PTNGD)
2
Qte UniKeal cHo(g)
3100 s
Fracionamentos
8h w PN cHO
us0 100 145
Alimentos ate UP PN cHO  cHO+PTN
KETOCAL 41 PO s0g us 1 s sas
Agua 1545 ml -
120 w P cHO

3450 700 145

)
))
y)

103



Suplementac¢ao na
dieta cetogénica

urante os diferentes estagios da vida, o correto aporte de vitami-

nas e minerais é essencial para um bom funcionamento do orga-

nismo'*. A infancia, periodo de rapido crescimento e imaturidade
fisiologica, é uma fase de vulnerabilidade as deficiéncias nutricionais, assim
como a adolescéncia, pela necessidade de manutencao do crescimento e do
desenvolvimento'".

O tratamento dietético da epilepsia com a DC, assim como o farmaco-
logico, produz efeitos adversos. Por ser uma dieta restritiva, um dos efeitos
que pode ser observado ¢ a deficiéncia de micronutrientes'?.

Os alimentos fontes de vitaminas e minerais, como frutas, verduras,
legumes, leite e derivados lacteos, sao excluidos ou limitados na dieta ceto-
geénica, ndo permitindo o alcance das recomendacdes diarias. Dessa forma,
¢ essencial e obrigatorio que, durante o tratamento com a DC, a suplemen-
tacdo com micronutrientes faca parte do protocolo de atendimento, como

estratégia de prevencido e/ou controle de possiveis deficiéncias nutricionais'?.

.p( 103



ABC da Dieta cetogénica

1o

Nos pacientes em uso da dieta, além da restricdo ja imposta pelo trata-

mento,

»

»

4

»

»

outras situacdes demandam maior atencdo, como'*:

A ocorréncia de ingestao inadequada, por baixa aceitacéo alimentar
ou por anorexia, decorrente de alguma intercorréncia ou do uso de
medicamento, fazendo com que os alimentos consumidos nao sejam
suficientes para atingir as recomendacdes de consumo;

O aumento da necessidade individual de determinado nutriente,
como em algumas patologias (doenca inflamatoria intestinal, doenca
celiaca, pancreatites, infeccdes virais e bacterianas) que podem estar
presentes além da epilepsia e que se caracterizam por alta demanda
metabolica;

Presenca de mudanca na digestao e/ou absorcao, decorrente de uma
patologia ou pelo uso de medicamentos, quando pode ocorrer um
aumento da necessidade nutricional;

A ocorréncia de um desequilibrio no consumo entre os varios nutrien-
tes, favorecendo interacoes entre eles e, possivelmente, menor utili-
zacao de um deles;

Aumento da excrecao de um nutriente especifico provocada por uma
patologia ou pelo uso de algum medicamento.

Na pratica clinica, essas situacdes podem ocorrer de forma isolada ou

combinada, portanto, é essencial seu reconhecimento para o manejo ade-

quado da suplementacao.

Alguns farmacos antiepiléticos (FAE) podem contribuir para a ocor-

réncia de anorexia e, também, interferir na absorcdo e excrecdo de alguns

nutrientes, principalmente do calcio'*. Na literatura, algumas interacoes

de FAE com determinados nutrientes sio descritas e estdo apresentadas na
tabela seguinte (tabela 25).

)

)
y)

)



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

Tabela 25: Interacdes de farmacos antiepilépticos e nutrientes

Carbamazepina

Fenitoina /
Fosfenitoina

Nutriente

Biotina

L-carnitina

Acido
folico

Calcio e
vitamina D

Vitamina K

Vitamina E

Biotina

Acido
folico

L-carnitina

Nicotina-
mida
Tiamina (vi-
tamina B1)
Vitamina B12
Calcio e
vitamina D

Interacao

Inibicdo competitiva de absorcéo, aumen-
to da degradacao e queda na reabsorcao
tubular.

Possivel aumento do metabolismo ou
diminuicdo da sintese.

Queda na absorcao intestinal e inducao
de enzimas microssomais hepaticas,
gue induzem o aumento do metabolis-
mo do acido félico.

Aumento da taxa de metabolismo da
vitamina D, que leva a diminuicdo de
seus niveis e, consequentemente, reduz
a absorcao de calcio.

A inducdo de enzimas hepaticas pode
aumentar o metabolismo de vitamina K,
produzindo uma diminuicdo significativa
de seus niveis em recém-nascidos.

As criancas que recebem CBZ parecem
ter niveis mais baixos.

Inibicdo competitiva da absorcéo, aumen-
to de degradacao e queda na reabsorcao
tubular.

Absorcdo reduzida, aumento do meta-
bolismo e da demanda por folato como
coenzima na inducdo do sistema mi-
crossomal hepatico.

Possivel aumento do metabolismo ou
diminui¢do da sintese.

Mecanismo desconhecido.
Mecanismo desconhecido.

Queda na absorc¢do de vitamina B12.

Aumento da taxa de metabolismo de
vitamina D, causando a diminuicdo de
seus niveis. A fenitoina também pode au-
mentar a excrecdo renal dos metabodlitos
dessa vitamina. Niveis menores de vita-
mina D reduzem a absorcdo de calcio.

’(o

"
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12

Continuagao

Fenobarbital,
Primidona

Acido valproico

Fonte: Suplementacéo Nutricional na Pratica Clinica

Vitamina E

Vitamina K

Zinco

Biotina

Acido
folico

Vitamina
B12

L-carnitina
Vitamina E
Calcio e

vitamina D

Vitamina K

Acido félico
L-carnitina

Nicotina-
mida
Zinco

Interacao

Criancas que recebem fenitoina pare-
cem ter niveis baixos de vitamina E.

A inducdo de enzimas do figado pode
aumentar o metabolismo de vitamina K,
produzindo uma reducéo significativa nos
niveis dessa vitamina em recém-nascidos.

Pode quelar o zinco e reduzir sua
absorcao.

Inibicdo competitiva da absorcéo, aumen-
to da degradacao e queda na reabsorcdo
tubular renal.

Absorcao reduzida, aumento do meta-
bolismo e demanda por folato como
coenzima na inducdo do sistema mi-
crossomal hepatico.

Queda na absorcao.

Possivel aumento do metabolismo ou
diminui¢cdo da sintese.

Criancas que tomam fenobarbital pare-
cem ter niveis mais baixos de vitamina E.

Aumento da taxa de metabolismo da
vitamina D, que leva a diminuicdo dos
niveis de vitamina D e reduz a absorcao
de calcio.

A inducado de enzimas hepaticas pode au-
mentar o metabolismo de vitamina K, pro-
duzindo uma diminuicao significativa nos
niveis de vitamina K em recém-nascidos.

Mecanismo desconhecido.

Possivel aumento do metabolismo ou
diminuicao da sintese.

Mecanismo desconhecido.

Quela o zinco, diminuindo sua absorcao.

147
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Na pratica clinica, durante o tratamento da epilepsia somente com
FAE, existem poucas evidéncias sobre a necessidade de suplementacéo.
Quanto aos pacientes com epilepsia refrataria e em uso da DC, as evi-
déncias de suplementacao de micronutrientes ja estdo bem estabelecidas
na literatura e fazem parte dos protocolos de tratamento como estra-
tégia de controlar possiveis deficiéncias nutricionais decorrentes, em
especial, da ingestao inadequada de vitaminas e minerais inerente ao
tratamento' 4152,

Recomendacoes do grupo internacional de estudos em DC, visando a
um 6timo manejo clinico em criancas, indicam que atencdo especial deve
ser dada a suplementacdo de vitaminas do complexo B, vitamina D e calcio
devido a baixa ingestdo de cereais, frutas, verduras, legumes e alimentos
fonte de calcio na dieta. Conforme esse mesmo estudo, suplementacoes adi-
cionais de zinco, selénio, magnésio e fosforo seriam opcionais, pois, apesar de
alguns membros sugerirem a suplementacio desses nutrientes, ainda faltam
evidéncias para que sua recomendacao seja feita de forma adicional ao que
¢ fornecido por um suplemento polivitaminico e mineral. Suplementacoes
com citrato de potassio oral, com o objetivo de minimizar o risco de forma-
cdo de calculos renais, bem como a suplementacdo com carnitina, quando
seus niveis estdo baixos, foram consideradas estratégias opcionais e extras a
suplementacio consideradas universais'.

A suplementacdo de nutrientes é prescrita por médico neurologista/
pediatra ou nutricionista, de maneira profilatica, com suplementos vitami-
nicos e minerais livres de carboidratos. Essa prescricdo ndo deve apresen-
tar dosagens superiores as recomendacdes de nutrientes diarias propostas
pelas Dietary Reference Intake — DRIs (<http://www.nal.usda.gov/fnic/
dietary-reference-intakes>), respeitando a idade e sexo do paciente (tabela 26).
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Tabela 26: Recomendacdes de vitaminas, minerais e oligoelemen-
tos segundo a Recommended Dietary Allowances (RDA)®3158

Om-6m 7m-12m 1a-3a 4a-8a 9a-13a 14a-18a 9a-13a 14a-18a
d d Q Q

02 037 1 12 15 15 15 15
04 07 3 38 45 47 45 47
018 057 15 19 23 23 23 23
200 260 700 1000 1300 1300 1300 1300
100 275 460 500 1250 1250 1250 1250
30 75 80 130 240 410 240 360
027 7 10 8 l 8 15
200 220 340 440 700 890 700 890
2 3 3 s 8 n 8 9
15 20 20 30 40 55 40 55
0003 06 12 15 19 22 16 16
2 3 17 22 34 43 34 43
001 05 07 1 2 3 2 3
M0 130 90 90 120 150 120 150
02 55 M 15 25 35 21 24
400 500 300 400 600 900 600 700
10 o 15 15 15 5 15 15
4 5 6 7 15 n 15
40 50 15 25 45 75 45 65
02 03 05 06 09 12 09 1
03 04 05 06 09 13 09 1
2 4 6 8 12 6 12 14
o1 03 05 06 I 13 1 12
65 80 150 200 300 400 300 400
04 05 09 12 18 24 18 24
17 18 2 3 4 5 4 5
5 6 8 12 20 25 20 25
125 150 200 250 375 550 375 400
2 25 30 55 60 75 60 75

*Valores de referéncia segundo a Adequate Intake (Al) | Fonte: Dietary Reference Intake
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10.1 Calculo da suplementacao de vitaminas
e minerais

O calculo da suplementacdo de nutrientes durante o tratamento com
a dieta cetogénica deve ser feito de maneira cautelosa. Algumas ferramentas
utilizadas na pratica clinica do nutricionista, que visam a avaliacio do con-
sumo e ao planejamento alimentar, ainda que nao especificas para o con-
texto da DC, podem ser utilizadas e adaptadas de forma a auxiliar no manejo
adequado da suplementacéo, prevenindo tanto a caréncia quanto o excesso
de um determinado nutriente’’. Essas ferramentas sao:
» Avaliacao do consumo alimentar: apos a estabilizacdo da cetose uri-
ndria e o estabelecimento da proporcao de gorduras para carboidratos
e proteinas a ser utilizada durante a manutencio da DC, o responsavel
pelo paciente deve ser orientado a fornecer registros alimentares com
informacoes detalhadas dos alimentos consumidos e suas respectivas
quantidades. As informacoes contidas em, pelo menos, trés registros
alimentares de dias nao consecutivos podem ser utilizadas para esti-
mar o consumo habitual de nutrientes para aquele individuo. Essa
avaliacdo devera ser feita com o auxilio de softwares que mensuram
0 consumo ou com o auxilio de tabelas de composicdo de alimentos.
Apesar da limitacdo do uso dessa ferramenta, os dados obtidos por
meio dela permitem conhecer o perfil de nutrientes que esta sendo
fornecido pela dieta, bem como a quantidade consumida. Quando
comparados esses dados com os valores propostos nas recomendacoes
é possivel calcular e estimar o quanto de nutriente suplementar o indi-
viduo necessita para atingir a recomendacéo.

P

¥

Estimativa da necessidade de nutrientes pela prescricao dieté-
tica individual: por meio da prescricdo dietética individual de ali-
mentos e suas respectivas quantidades é possivel calcular a média
de nutrientes que cada grupo de alimentos contém. Essa avaliacdo
também é realizada por softwares ou tabelas de composicio de ali-
mentos. Na prescri¢do podem ser obtidos os dados de quantas vezes
é recomendado o consumo de um alimento especifico de cada grupo
alimentar. Considerando o numero de vezes de consumo recomen-
dado e utilizando a média de nutrientes do alimento de cada grupo
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alimentar ¢ possivel obter um consumo médio didario do nutriente.
De forma semelhante a citada anteriormente, é possivel comparar os
dados da prescricdo média com as recomendacdes e estimar o quanto
de suplementacéo o paciente necessita.

Essa avaliacdo deve ser feita rotineiramente, de acordo com as alte-
racdes da prescricio dietética, sejam decorrentes de mudancas proprias
da idade e/ou por alteracdes no estado nutricional, que levam a modifica-
cdes nas necessidades energéticas individuais e na distribuicao de macro e
micronutrientes.

Em conjunto com a avaliacdo de nutrientes consumidos ou prescritos,
¢ necessario que seja feita uma avaliacdo da probabilidade de adequacio ou
inadequacao de certo nutriente. Pode-se realizar essa avaliacdo utilizando
as recomendacdes de nutrientes propostas pelas Dietary Reference Intake
(DRIs), que englobam quatro valores de referéncia de ingestéo dietética uti-

lizados para avaliacdo ou planejamento das dietas dos individuos'®:

1) EAR (Estimated Average Requirement): obtido pelas medianas e
curvas de consumo. Consiste no valor médio de ingestao diaria de um
nutriente estimado para atender as necessidades de 50% da populacao
saudavel. Assim, esse valor de referéncia pode ser utilizado apenas para a
avaliacao da dieta, indicando a probabilidade de adequacio do consumo
habitual de um nutriente e nao deve ser utilizado como meta de ingestdo;
2) RDA (Recommended Dietary Allowance): estabelecida pelas media-
nas de curvas de distribuicao normal acrescidas de dois desvios padrao,
compreende o valor médio de ingestao diaria de um nutriente estimado
para atender as necessidades de aproximadamente 97,5% da populacao
saudavel. Considerando o alcance de quase toda a populacio, esse valor
de referéncia, quando aplicado a individuos, pode ser utilizado como
meta de ingestdo, e quando atingido ou superado, pode-se interpretar
que o individuo apresenta pequena probabilidade de inadequacio;

3) Al (Adequate Intake): é o valor médio de ingestao de um nutriente
para o qual os estudos disponiveis ainda ndo permitiram o estabeleci-
mento de RDA e EAR. Assim como ocorre com a RDA, também podem
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ser utilizados pelos individuos como meta de ingestao e tém a mesma
interpretacao dos resultados;

4) UL (Tolerable Upper Intake Level): é o nivel maximo de ingestao
diaria de um nutriente toleravel biologicamente, néo trazendo riscos de
efeitos adversos a saude. Em individuos, assim como a EAR, pode ser
utilizado na avaliacdo da dieta e ndo deve ser adotado como meta de
ingestao. Consumo com valores iguais ou superiores a essa recomenda-
¢do indicam que a pessoa esta em risco de toxicidade e efeitos adversos
a ela relacionados.

O conhecimento dos usos e aplicacdes das DRIs, seja para o planeja-
mento ou para a avaliacdo da dieta, é essencial para a correta interpretacao
da probabilidade de adequacio e/ou inadequacdo e para o estabelecimento
de metas de suplementacdo na DC. Dessa forma, apos realizar a avaliacao do
consumo ou do aporte de micronutrientes prescritos na DC, apenas os dados
de RDA e Al devem ser utilizados como metas de suplementacdo. Durante
0 tratamento, é preciso rever essas necessidades e o consumo de nutrientes
oriundos da dieta e da suplementacdo deve ser rotineiramente avaliado pela
utilizacdo dos valores propostos de EAR e UL, permitindo analisar a probabi-
lidade de adequacao e de risco de toxicidade, respectivamente'®!. Esse manejo
deve ser feito em todos os pacientes, em especial naqueles que fazem uso de
suplementacdo com formulas comerciais, que, por apresentarem diversas vita-
minas e minerais, geram maiores dificuldades de adequacio e estabelecimento
de ajustes finos, de acordo com as necessidades individuais'®.

De acordo com o protocolo de tratamento utilizado no Instituto da
Crianca do Hospital das Clinicas da Universidade de Sao Paulo, nao € neces-
sario iniciar a suplementacdo na proporcdo 2:1, adotada no principio da
dieta. Os pacientes sio mantidos nessa fase pelo periodo de uma semana,
correspondente a uma etapa de adaptacdo, em que o risco de estabelecer
alguma caréncia nutricional é baixo. Na segunda semana, quando é ini-
ciada a dieta 3:1, deve-se introduzir a suplementacéo. Esta deve ser mantida
durante todo o tratamento dietético e calculada segundo a proporcao utili-
zada na manutencdo do tratamento. Todo o suplemento prescrito, seja em

formulacoes comerciais ou manipuladas, deve, obrigatoriamente, ser livre
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de carboidratos, como sorbitol, maltodextrina, lactose ou glicose. Na pres-
cricdo de formula manipulada, deve-se ter atencdo as possiveis interacdes
nutriente-nutriente que possam ocorrer, e recomenda-se que a manipula-
cdo seja feita em laboratorios confiaveis.

No decorrer do tratamento com a DC, o paciente pode vir a apresentar
um quadro clinico de deficiéncia especifica de algum nutriente, confirmada
por exame laboratorial. Nesses casos, além da suplementacao profilatica, o
médico podera prescrever uma suplementacdo terapéutica, vista como um
medicamento com doses posologicas diarias superiores a ingestao diaria
recomendada.

10.2 Polivitaminicos

No Brasil, ainda nao existem suplementos alimentares especificos para
atender as necessidades de micronutrientes de individuos em tratamento
com a DC. A escolha entre um suplemento comercial com formulacao poli-
vitaminica e de minerais ou uma formulacao manipulada vai depender das
necessidades individuais.

Entre as formulas comerciais, devemos escolher sempre as que nao tém
carboidratos ou possuem-nos em quantidade minima. A mais utilizada em
nosso meio é o Centrum® de A a Zinco (Wyeth), cujas informacoes estao na
tabela 27, apresentada em comprimidos que podem ser triturados, se neces-
sario. Como essa formula ndo supre totalmente as necessidades de calcio,
orientamos sua suplementacao, assim como a de vitamina D.

Se o paciente néo aceitar essa formulacio, deve ser feita a manipula-
cao das vitaminas e minerais, calculadas de acordo com a faixa etaria e as
necessidades nutricionais.
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Tabela 27: Informacao nutricional do conteldo de carboidratos, vita-
minas e minerais do suplemento comercial Centrum® de A a Zinco

%VD (*)

12 med  100%
0 me v

Nao contém quantidade significativa de valor energético, carboidratos, proteinas, gorduras totais, gorduras trans,
fibra alimentar e so6dio. *% Valores diarios de referéncia com base em uma dieta de 2000kcal ou 8400k]. Seus
valores diarios podem ser maiores ou menores dependendo de suas necessidades energéticas. **Valor diario nao
estabelecido. ***Menor que 25% do valor diario recomendado. (1) Como cloridrato de tiamina.

Fonte: Site do produto. Disponivel em: <www.centrum.com.br>
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Outras formulacdes sem carboidratos e especificas para o tratamento
com a DC néo disponiveis em nosso pais sdo: NanoVM® (Solace Nutrition),
FruitVits (VitaFlo®) e PhlexyVits® (Nutricia).

Em pacientes que usam formulas cetogénicas comerciais de forma
exclusiva (KetoCal® e KetoVOLVE®) é provavel que a oferta de micronutrien-
tes esteja de acordo com as recomendacdes. A suplementacdo faz-se neces-
saria apenas se a formula cetogénica comercial for utilizada de forma mista:
DC realizada com formula cetogénica e alimentos caseiros. Para individuos
nesse caso a suplementacdo deve acontecer de forma individual. E impor-
tante saber quanto o paciente recebe de formula por dia e calcular indivi-
dualmente, segundo as necessidades diarias. A leitura do rotulo da formula
comercial utilizada permitira obter as informacoes necessarias sobre a neces-
sidade ou néo de suplementacéo.

10.3 Calcio e vitamina D

O calcio ¢ o mineral mais abundante no organismo, essencial para a
estrutura dos 0ssos e dentes e também esta envolvido nas funcoes vasculares
e neuromusculares.

Os FAE interferem no metabolismo do célcio e da vitamina D, e alguns
pacientes apresentam limitacao de movimento, fatores que contribuem para
a desmineralizacdo 6ssea'®™'®*. A DC é um elemento de risco a mais para os
individuos com epilepsia refrataria em uso de FAE!*1%.

As fontes de calcio sao limitadas na DC. A suplementacéo desse mine-
ral e de vitamina D garante que o paciente receba a DRI recomendada para
sua idade, apesar de ainda nao estar claro se a suplementacdo das duas subs-
tancias favorece a absorcao do calcio. Suplementos de calcio sdo encontra-
dos nas farmacias em comprimidos, que podem ser triturados, geralmente
com 500mg ou 600mg de calcio e vitamina D.

A vitamina D também é importante para os 0ssos e nao é encontrada
em muitos alimentos. E sintetizada na pele por meio da exposicao solar e
ajuda na absorcao do calcio e do fosforo. Quanto aos alimentos, a vitamina
D pode ser obtida no ¢6leo de figado de bacalhau, no salmao, no arenque, no
ovo cozido, no figado de galinha, nas sardinhas enlatadas e nos cogumelos.
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O calcio e a vitamina D também podem ser administrados de forma

separada, em comprimidos de carbonato de calcio de 500mg e suple-

mentos comerciais de vitamina D. Na tabela 28 sdao apresentados alguns

suplementos medicamentosos que podem ser prescritos durante o trata-

mento. Devemos utilizar sempre, de preferéncia, as formulacdes livres de

carboidratos.

Tabela 28: Suplementos medicamentosos contendo vitamina D

DePura (colecalciferol)

DePura Kids
(colecalciferol)*

Vitamina D3
(colecalciferol)**

DeSol (colecalciferol)*
Addera D3
(colecalciferol)

Addera D3
(colecalciferol)***

Ad-til (colecalciferol e
acetato de retinol)

Empresa

Marjan

Sanofi-Aventis

Sanofi-Aventis

Biovea

Apsen

Farmasa

Farmasa

Takeda Pharma

Apresentacgao

Capsula gelationosa
1 cdpsula = 230mg = 200Ul

Solucdo oral 5.600Ul/ml
1 gota = 220Ul

Solucdo oral 5.600Ul/ml
1 gota = 200Ul

Minicapsulas
1 cdpsula = 2.000UI

Solucéo oral
1 gota = 200Ul

Solucao oral
1 gota = 132Ul

Comprimido revestido
10mg = 1.000UlI

70mg = 7.000UI
500mg = 50.000UI

Solucao oral

1 gota = 1.250UI vitamina A
e 250Ul de vitamina D

*Apresenta aromatizantes em sua formulacdo (necessita de avaliacdo do contetdo de acticares e
carboidratos). **Apresenta gelatina em sua composicao (necessita da avaliacao do contetido de acu-
cares e carboidratos). ***Apresenta lactose em sua formulacao; seu uso deve ser avaliado.

Fonte: Site comercial do fabricante.
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As recomendacodes para ingestao de calcio e vitamina D, segundo a
RDA e o Upper Intake Levels (UL) desses nutrientes, encontram-se descritas
nas tabelas 29 e 30.

Tabela 29: Valores de referéncia da recomendacao da ingesta de
calcio propostas pela RDA e UL segundo faixa etaria e sexo

RDA (mg/dia) UL (mg/dia)
0-6 meses 200* 1.000
6-12 meses 260* 1.500
1-3 anos 700 2.500
4-8 anos 1.000 2.500
9-13 anos (/9 1.300 3.000
14-18 anos (3/9) 1.300 3.000

*Valores de referéncia segundo a Adequate Intake (AI). RDA: Recommended Dietary Allowance (RDA).
UL: Upper Intake Levels (UL).
Fonte: Dietary Reference Intake.

Tabela 30: Valores de referéncia da recomendacdo de ingesta de
vitamina D propostas pela EAR, RDA e UL, segundo faixa etaria

EAR (lU/dia) RDA (lU/dia) UL (lU/dia)

0-6 meses VND 400* 1.000
6-12 meses VND 400* 1.520
1-3 anos 400 600 2.520

400 600 3.000
9-13 anos (3/9) 400 600 4.000
14-18 anos (/9) 400 600 4.000

VND: Valores de referéncia nao definidos nas DRIs. *Valores de referéncia segundo Adequate Intake (AI).
EAR: Estimated Average Requirement. RDA: Recommended Dietary Allowance. UL: Upper Intake Levels.
Fonte: Dietary Reference Intake.

Para individuos com deficiéncia de vitamina D, o tratamento com dose
diaria recomendado é'°:

» Menores de 1 més: 1.000UI/dia por dois a trés meses.

» Entre 1 e 12 meses: 1.000UT a 5.000UI/dia por dois a trés meses.

» Maiores de 12 meses: 5.000Ul/dia por dois a trés meses.
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10.4 Citratos orais

Os citratos orais alcalinizam a urina e solubilizam o calcio urinario,
reduzindo a formacido de calculos renais'®”. Alguns centros de DC prescre-
vem o citrato como suplemento de forma empirica para todos os individuos
em tratamento com a DC. No Hospital Johns Hopkins, o citrato de potassio
¢ prescrito de forma rotineira para os pacientes que vao iniciar a DC, sendo
que a maioria das criancas recebem a dose de 2mEq/kg/dia em duas vezes.
De forma geral, para criancas menores (< 20kg), 15mEq, duas vezes ao dia;
para as maiores (> 20kg), 30mEq, duas vezes ao dia'®®.

Outros centros de DC monitoram a relacdo calcio/creatinina na urina e
prescrevem o citrato quando essa relac@o estd alterada (tabela 31) e na pre-
senca de sintomas de calculo renal e historia familiar de nefrolitiase.

Tabela 31: Valores normais da relacdo calcio/creatinina na urina de
acordo com a idade®®

Relac¢ao calcio/creatinina
< 6 meses < 0,8mg/mg
7-12 meses < 0,6mg/mg
13-24 meses < 0,5mg/mg
> 2-4 anos < 0,28mg/mg
> 4 anos < 0,2mg/mg

No Brasil, encontramos disponivel comercialmente o citrato de potassio
(Litocit®), em comprimidos de 5SmEq ou 10mEq. Em nosso servico, para crian-
cas, preferimos manipular o citrato de potassio 43%, em solucéo sem carboi-
drato, na qual 1ml = 4,3mEq. Iniciamos na dose de 0,5mEq/kg/dia a ImEq/kg/
dia em duas tomadas e aumentamos, conforme a tolerabilidade, at¢ 2mEq/kg/dia.

10.5 Carnitina

O transporte dos acidos graxos de cadeia longa através da membrana
interna da mitocondria é realizado com ajuda da carnitina'®, proveniente
de biossintese endogena (25%) e de fontes alimentares (75%), armazenada
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principalmente nos musculos. A L-carnitina é o isomero biologicamente
ativo da carnitina, e suas principais fontes alimentares séo de origem animal,
como leite, carne e ovos'”. A deficiéncia de carnitina tem sido descrita em
individuos com epilepsia em tratamento com multiplos FAE, incluindo o

valproato, ou com valproato utilizado de forma isolada'"

. A hipocarniti-
nemia também é relatada em individuos tratados com outros FAE, como
carbamazepina, fenitoina e fenobarbital. Outros estudos nio confirmaram
essas alteracoes!’>17.

Para avaliar essa condicdo, deve ser feita a dosagem plasmatica de car-
nitina livre. A deficiéncia é considerada quando a concentracdo plasmatica
de carnitina livre é menor ou igual a 20uM/L em criancas maiores que 1
semana de vida apos o termo'®.

De acordo com o consenso de especialistas, os individuos em DC
nao devem ser suplementados rotineiramente com a carnitina, exceto se
apresentarem sintomas ou deficiéncia bioquimica'?. Os sintomas de defi-
ciéncia de carnitina sdo apatia, nauseas, vomitos, constipacao, fraqueza
e hipotonia'™.

Quando necessario, a suplementacio deve ser feita na forma de
L-carnitina, em formulacéo livre de carboidratos, iniciando em dose baixa,
com aumentos graduais. A dose inicial frequentemente utilizada na DC é
de 10mg/kg/dia, com aumentos graduais, se necessario, até 50mg/kg/dia.
Quando se inicia o tratamento com doses altas, o individuo pode apresentar

ma absorcao, diarreia ou aumento do numero de crises'’%17*.

10.6 Omega 3

O omega 3 é um 4cido graxo poli-insaturado essencial. Os acidos
graxos poli-insaturados 6mega 3 (PUFAs omega 3) compreendem: acido
docosa-hexaenoico (DHA), dcido eicosapentaenoico (EPA) e acido alfali-
nolénico (ALA)'™.

As principais fontes dietéticas de DHA e EPA sdo de origem marinha:
salmao, sardinha, arenque e cavala. O ALA ¢ encontrado, principalmente,
em alimentos de origem vegetal, como sementes de linhaca, nozes, amén-

doas, canhamo e 6leos vegetais'’.
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O DHA, além de ser obtido em fontes alimentares, também pode ser
sintetizado nos seres humanos em pequenas quantidades, a partir do ALA.
Porém, essa conversao é muito pequena, o que faz necessaria sua obtencao
a partir da dieta'”".

Em um contexto geral, os efeitos benéficos associados ao consumo
de omega 3 existem, principalmente, pelo fato de que, ao final da sua via
metabolica, os PUFAs omega 3 geram eicosanoides das séries impares, que
favorecem a sintese de mediadores celulares que auxiliam o sistema cardio-
vascular e o cérebro'™®.

Na epilepsia, os estudos tém sugerido que os PUFAs poderiam apresen-
tar efeitos benéficos no controle de crises'’"'%-8! Tais efeitos estariam asso-
ciados a sua capacidade de: estimular a biogénese mitocondrial, estabilizar
a funcao sinaptica e aumentar a fluidez de membrana neuronais'””. Estudos
in vitro sugerem que o efeito anticonvulsivante promovido pelo 6mega 3 esta
associado ao crescimento do limiar do potencial de acdo e ao prolongamento
dos periodos refratarios dos neurdnios, provavelmente resultante da inibicéo
parcial de canais idnicos de sodio e calcio'™.

Na epilepsia refrataria, o tratamento com a DC induz alteracdes do
perfil lipidico: aumento de colesterol total (CT), das lipoproteinas de baixa
densidade (LDL-C) e de triacilglicerois (TG) e diminuicao das lipoprotei-
nas de alta densidade (HDL-C)"*!18:182 A incorporacéo de alimentos ricos
em acidos graxos poli-insaturados dmega 3, bem como a reducao da oferta
daqueles abundantes em dcidos graxos saturados, causou efeitos positivos
no perfil lipidico, com a reducio significativa de CT e LDL em criancas com
epilepsia tratadas com DC'®. Outros estudos com perfil de consumo medi-
terraneo da DC, que apresenta contetudo significativo de PUFAs, também
apresentou efeitos positivos similares. Dessa forma, além dos efeitos asso-
ciados do 6mega 3 ao controle de crises epilépticas, efeitos adicionais, como
melhorias nos parametros lipidicos, devem ser considerados.

Segundo a atualizacdo da Diretriz Brasileira de Dislipidemias e Prevencdo
da Aterosclerose, em um contexto geral, o uso da suplementacdo com 6mega
3 tem sido proposto como estratégia de tratamento nao medicamentoso para
as dislipidemias. O grau de recomendacio e seu nivel de evidéncia cientifico
sdo apresentados na tabela 325,
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Tabela 32: Recomendacdes e evidéncias para o consumo de
acidos graxos dmega 3

Grau de Nivel de
recomendac¢ao evidéncia

O consumo > 2 porc¢oes de peixes ricos em EPA | A
e DHA por semana estd associado a diminuicao

do risco cardiovascular entre individuos em

prevencao primaria e secundaria.

O uso de suplementos de EPA e DHA pode ser I1b B
considerado na prevencdo cardiovascular.

Suplementacdo com EPA e DHA (2g e 49) deve A

ser recomendada para hipertrigliceridemia
grave (> 500mg/dl) na vigéncia do risco
de pancreatite, refratdria a medidas nao
farmacoldgicas e a tratamento medicamentoso.

Suplementacdo com EPA e DHA (1g a 5g9) pode I1b B
ser recomendada para hipertrigliceridemia
leve e moderada.

Suplementacdo com EPA e DHA (1g/dia) pode lla B
ser recomendada na insuficiencia cardiaca.

EPA: eicosapentanoico. DHA: docosa-hexaenoico. Recomendacéo I: existe consenso e evidéncia em
favor da indicacdo; Ila: existe divergéncia, mas a maioria aprova; I1b: existe divergéncia e divergéncia
de opinides; I1I: ndo se recomenda. Nivel de evidéncia A: multiplos ensaios clinicos controlados,
aleatorizados; B: um tunico estudo controlado e aleatorizado, estudos clinicos ndo aleatorizados ou
estudos observacionais bem desenhados; C: consenso de especialistas.

Fonte: Atualizacio da Diretriz Brasileira de Displipidemia e Prevencao da Aterosclerose (2017)'8!

Na DC, ainda néo existe consenso e recomendacoes para a suplementacao
com Omega 3, porém os pacientes podem se beneficiar com alteracdes na dieta
que visem a reducio da oferta de alimentos fontes de gordura saturada, como o
toucinho, carnes vermelhas e embutidos, e a maximizacdo da oferta de alimen-
tos ricos em PUTFAs, como peixes e 6leos vegetais (o de canola, por exemplo).

As DRIs fornecem dados de referéncia para a ingestio de omega 3
(acido alfalinolénico — ALA) quanto ao percentual energético, sendo o valor
de referéncia de 0,6% a 1,2% da oferta desse acido graxo em relacdo ao valor
energético para a faixa etaria de 1 a 18 anos de idade'®.

Quando a opcao for por suplementar com EPA e DHA, é necessario que
seja feita, primariamente, uma avaliacéo criteriosa da dose a ser suplementada.
Apesar dos efeitos benéficos associados ao 0mega 3, os estudos sobre os efeitos
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adversos e niveis de seguranca de consumo, em criancas e adolescentes, sdo

escassos. Veja, na tabela seguinte, um resumo das consideracdes de organismos

internacionais relativas a seguranca de ingestao de EPA e DHA.

Tabela 33: Resumo das avaliacdes realizadas por organismos inter-
nacionais sobre os limites de seguranca da ingestdo de EPA e DHA

- ConSideracaes

Food and Drug
Administration
(@10]0]0))

Institute of
Medicine (2005)

National Health
and Medical
Research
Council (2006)

O FDA estabeleceu que o consumo di-
ario de EPA e DHA nao deveria exceder
3g/dia devido a possiveis efeitos adver-
sos sobre tempo de sangramento, con-
trole glicémico e niveis de colesterol de
baixa densidade (LDL). Em funcdo das
estimativas de ingestdo de EPA e DHA a
partir de alimentos, foi estabelecido que
os suplementos ndo poderiam ser co-
mercializados com uma recomendacao
de consumo diario superior a 2g/dia.

Apesar de algumas evidéncias suge-
rirem gque altas quantidades de EPA e
DHA podem prejudicar a funcdo imune
e resultar em sangramento prolongado,
ndo foi possivel estabelecer um limi-
te de seguranca, upper limit (UL). Os
estudos sobre a fung¢do imune foram
conduzidos in vitro, condicdo que nao
permite afirmar de que forma o sistema
imune reagiria in vivo. Os dados sobre
os efeitos de EPA e DHA no tempo de
sangramento sdo controversos, € nao
foi verificado um efeito dose-resposta.

O Conselho estabeleceu um UL de 3g/
dia para EPA, DHA e DPA a partir de evi-
déncias conforme as quais quantidades
mais elevadas podem impactar negati-
vamente a resposta imune e prolongar o
tempo de sangramento. No entanto, foi
observado que os testes imunes foram
realizados in vitro e que nao esta claro
como esses resultados s&o traduzidos
em situagdes in vivo.

Limite de
seguranc¢a

3g/dia de
EPA e DHA
para todas

as fontes
alimentares

2g/dia de

EPA e DHA

para suple-
mentos

Nao esta-
belecido

3g/dia de
EPA e DHA
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Continuacao

Food and
Agriculture
Organization
of the United
Nations (2010)

Steering
Committee of
the Norwegian
Scientific
Committee for
Food Safety
(2011)

European Food
Safety Authority
(2012)

»

Consideragoes

Um valor maximo da faixa de distri-
buicdo de macronutrientes aceitavel
foi estabelecido em funcao de evidén-
cias experimentais de que a suplemen-
tacdo de altas quantidades de EPA e
DHA pode aumentar a peroxidacao
lipidica e reduzir a producdo de cito-
cinas. Entretanto, o grupo reconheceu
que alguns individuos de populacado
com alto consumo de pescados inge-
rem gquantidades muito superiores sem
evidéncias de dano.

O Comité nao conseguiu identificar
efeitos adversos claros da suplemen-
tacdo de EPA e DHA em doses de até
6,9g/dia e, portanto, um limite n&o
pode ser estabelecido. Efeitos negati-
vos foram descritos em varios grupos
de pacientes tratados com doses acima
de 3,5g/dia (ex.: aumento dos marca-
dores de peroxidacao lipidica e ativa-
cdo endotelial). Contudo, tais efeitos
nado estdo estabelecidos como fatores
de risco de doencas. Os cenarios de
exposicdo demonstram que 95% da
populacdo consome quantidades abai-
xo de 3,5g/dia.

Os dados cientificos disponiveis nao
sdo suficientes para estabelecer um UL.
Os efeitos adversos descritos em hu-
manos associados a ingestdo elevada
de EPA e DHA incluem: episddios de
sangramento, fun¢cdo imune prejudica-
da, aumento da peroxidacédo lipidica e
metabolismo de lipidios e da glicose
prejudicado. A entidade estabeleceu
qgue a suplementacdo de EPA e DHA
em doses de até 5g/dia ndo causa pre-
ocupacdes de seguranca em adultos.

Fonte: Informe Técnico n°® 63, de 3 de outubro de 2014 (Anvisa)'®®

Limite de
seguran¢a

2g/dia de
EPA e DHA

Nao esta-
belecido

Nao esta-
belecido
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10.7 Selénio

O selénio é um mineral encontrado em pequenas quantidades no solo
e nos alimentos, com grande variabilidade em sua distribuicéo regional e
biodisponibilidade, além de ser um nutriente antioxidante envolvido na
reacdo do organismo ao estresse oxidativo. A concentracdo de selénio nos
graos e vegetais consumidos depende da quantidade de selénio disponivel
no solo de cultivo. As maiores concentracdes de selénio sdo encontradas
nas carnes e frutos do mar. Sua principal funcdo é como cofator da enzima
glutationa peroxidase, a qual catalisa a reducao do peroxido de hidrogénio
pela glutationa. Dessa forma, ¢é essencial para a remocao dos radicais livres
do organismo e para prevenir o dano oxidativo tecidual**.

A deficiéncia de selénio tem sido associada a cardiomiopatia conges-
tiva, osteoartropatia, anemia, alteracdes do sistema imunologico, aumento
do risco de cancer, doenca cardiovascular, modificacdes de pele e cabelos,
infertilidade e alteracoes no metabolismo do horménio tireoidiano!®-1%°,

A RDA para o seléenio foi estabelecida em 1989, com base na menor
quantidade necessaria para maximizar a atividade da glutationa peroxidase
no plasma. Atualizadas no ano 2000, as recomendacdes para criancas estao
contidas na tabela a seguir.

Tabela 34: Valores de referéncia proposta nas RDA para selénio
segundo faixa etaria e sexo

RDA (pg/dia)

15%
6-12 meses 20*
1-3 anos 20
30
9-13 anos (G/9) 40
14-18 anos (3/%) 55

*Valores de referéncia segundo Adequate Intake (AI). RDA — Recommended Dietary Allowance
Fonte: Dietary Reference Intake
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E possivel medir a concentracao de selénio no soro e no plasma, que
apresentam uma boa correlacdo com a ingesta alimentar e com a absor-
¢do, sendo bons indicadores para sua avaliacdo em curto prazo. Também
pode ser medida no sangue total e nos eritrocitos, que refletem seu nivel
em longo prazo'®.

Na DC, a quantidade de alimentos ricos em selénio ¢ restrita. O suple-
mento usado durante o tratamento com a DC deve conter o mineral. O
Centrum® de A a Zinco possui 20mceg de selénio. Caso a quantidade da subs-
tancia na DC adicionada do polivitaminico ndo seja suficiente, deve haver a
suplementacdo do mineral. As nozes brasileiras sdo ricas em selénio e devem

ser adicionadas a DC, quando a crianca puder consumi-las de forma segura.

10.8 Avaliacao no seguimento

Em conjunto com as avaliacdes de consumo e suplementacio alimen-
tar que devem ser feitas rotineiramente, é essencial que a avaliacdo do estado
nutricional clinico do paciente seja realizada com frequéncia, de forma a
garantir, também, um ajuste fino da dieta e da suplementacéo. Essa avaliacao
deve incluir'®?:

1) Monitoramento constante do estado nutricional obtido pela afe-
ricao do comprimento/estatura e peso. Quando comparados com as
curvas de estatura/idade, peso/idade e IMC/idade, esses dados permi-
tem a classificacdo do estado nutricional de forma acessivel, rapida e
barata. Essa avaliacdo do estado nutricional pode ser complementada
por métodos indiretos de avaliacdo da composicdo corporal, como
medidas antropométricas: da circunferéncia braquial, de dobras cuta-
neas bicipital, tricipital, subescapular e suprailiaca ou por métodos
diretos, como a impedancia bioelétrica;

2) Avaliacdo constante da necessidade energética do paciente e
da distribuicao de macronutrientes, que, na DC, sdo calculadas de
acordo com a faixa etaria e o peso do individuo;

P
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3) Monitoramento da cetose urindria, a fim de avaliar a proporcao a
ser utilizada na manutencao da terapéutica,

4) Avaliacao constante da média do consumo de nutrientes por
algum dos métodos citados anteriormente (avaliacdo do consumo ali-
mentar ou estimativa da necessidade de nutrientes pela prescricao die-
tética individual);

5) Comparacao constante do consumo médio com as DRIs e esta-
belecimento constante de metas de suplementacao, utilizando-se os
valores de RDA e Al, conforme o sexo e a faixa etaria;

6) Avaliacao constante da adequacdo da suplementacao, adotando
os valores de EAR e Al

7) Monitoramento dos farmacos utilizados, a fim de conhecer o
perfil de interacdes farmaco-nutriente, bem como adequar o melhor
horario de administracdo, a fim de minimizar e/ou controlar essas pos-
siveis interacoes;

8) Avaliacao rotineira de exames bioquimicos, como hemograma
completo, perfil de ferro, niveis de folato, vitamina B12, selénio,
magnésio, vitamina D e outros nutrientes que apresentem biomarca-
dores sensiveis, bem como de sinais clinicos (pele ressecada, unhas
e cabelos quebradicos e palidez, por exemplo).

Considerando os riscos para deficiéncias nutricionais na DC, ainda
que todos os pacientes devam ser suplementados, é importante uma
atencdo especial a esse tultimo item, pois nem sempre os sinais e sintomas
precedem a alteracdo bioquimica. Se a realizacdo dos exames bioquimicos
de rotina nao for possivel, deve-se atentar aos sinais clinicos de deficiéncia
e, na suspeita, realizar uma investigacao clinica detalhada e solicitar a reali-
zacdo do exame bioquimico, de forma a garantir um diagnostico precoce
e o estabelecimento de uma terapéutica adequada''®.

Na tabela 35 sdo apresentados os principais nutrientes que apresentam
funcoes essenciais na infancia e na adolescéncia, bem como sinais e sintomas
associados a sua deficiéncia.
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Tabela 35: Principais nutrientes, suas funcdes, sinais e sintomas

Calcio

Vitamina A

Vitamina D

de deficiéncias

Principais fun¢oes

Transmissao nervosa, coa-
gulacdo do sangue, ativa-
cdo de enzimas, contracdo
muscular e formacdo e ma-
nutencdo de ossos e dentes.

Transporte de oxigénio
pelo organismo, manuten-
cdo de células epiteliais.

Essencial ao crescimento
estatural e atua na matura-
cao sexual.

Desempenha papéis es-
senciais na visao, no cresci-
mento e o desenvolvimento
adequados corpo, no desen-
volvimento e manutencao do
tecido epitelial e nas funcdes
imunoldgicas e reproducao.

Essencial para o cresci-
mento e o desenvolvimen-
to adequados e importante
para a formacao e manuten-
cdo de ossos e dentes nor-
mais. Influencia a absorcao
e o metabolismo do fésforo
e do célcio.

Sinais e sintomas de
deficiéncia

Retardo do crescimento,
risco maior de fraturas
dsseas (osteopenia/oste-
oporose), dentes frageis,
agitacao, irritabilidade e
palpitacoes.

Problemas de crescimen-
to, tontura, fadiga, irritabi-
lidade, queda de cabelos
e unhas quebradicas.

Insuficiéncia de cresci-
mento, apetite reduzido,
acuidade de paladar di-
minuida, prejuizo na ci-
catrizacdo de feridas e
diminuicdo do desenvol-
vimento cognitivo.

Comprometimento do
crescimento, diferencia-
cdo e proliferacao celular
e integridade do sistema
imunoldgico.

Alteracdo da homeos-
tase calcio/fosforo e
qgueda na mineralizacdo
ossea (raquitismo em
criancas, osteomalacia
em adultos).

Fonte: Mahan K, Stump SE. Krause: Alimentos, Nutricéo e Dietoterapia. 10 ed. Sao Paulo: Roca; 2002'%
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Efeitos
adversos

omo qualquer outro tratamento, a DC apresenta efeitos adversos.
Ao avalia-los, devemos levar em consideracdo algumas questdes:
o efeito adverso é, realmente, causado pela dieta ou decorre de

alguma doenca subjacente? E um efeito transitério ou a DC deve ser
descontinuada? Existem riscos no tratamento com a dieta cetogénica que
devem ser reavaliados periodicamente durante o tratamento?'*

Pelo fato de ter obtido uma boa resposta no controle das crises
epilépticas, ndo devemos deixar de monitorar, com cuidado, os pos-
siveis efeitos adversos decorrentes do tratamento com a DC. A maio-
ria deles sdo autolimitados e de facil manejo. Com monitoramento e
intervencdo adequados, na maioria das vezes, ndo é necessario suspen-
der a dieta. Em algumas situa¢oes, devemos avaliar o beneficio da DC
nas complicacoes de dificil manejo, principalmente quando a dieta for

mantida em longo prazo.
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11.1 Efeitos adversos durante o inicio da dieta
cetogénica

Na fase inicial do tratamento com a DC podem ocorrer efeitos adver-
sos, principalmente durante o primeiro més. Na maioria das vezes, sdo leves
e de facil tratamento.

Essas complicacdes iniciais causam estresse para a familia e podem
desencorajar o tratamento. Durante as consultas iniciais, tais efeitos adver-
sos devem ser discutidos e a familia deve ser orientada a reconhecé-los e
trata-los de forma precoce, assim como comunicé-los a equipe multipro-
fissional. Os sintomas de intolerancia a dieta cetogénica na fase inicial sao
uma razdo frequente de descontinuacéo precoce. Para essas familias, deve-
mos reforcar que as dificuldades transitorias iniciais nao interferem na efi-
cacia da dieta'¥2,

Nessa fase, os efeitos adversos, principalmente a hipoglicemia e a aci-
dose, sio mais frequentes e intensos nas criancas menores e quando se faz
o0 jejum antes do inicio da DC. Portanto, criancas menores de 2 anos néo
devem realizar o jejum.

Esses efeitos adversos iniciais podem recorrer durante a fase de manu-
tencdo da dieta cetogénica em qualquer situacdo de estresse metabolico,
como febre e infeccoes.

11.1.1 Hipoglicemia

A hipoglicemia ocorre em torno de 30% das criancas na fase inicial da
DC, principalmente quando precedida de jejum ou em caso de recusa ali-

193 De forma

mentar, e 15% delas podem apresentar mais de dois episodios
geral, é um evento adverso leve e responde ao tratamento com suco de fruta.
Durante o tratamento com a dieta cetogénica, a glicemia tende a se esta-
bilizar entre 50mg/dl-70mg/dl®. A hipoglicemia deve ser tratada sempre
quando apresentar niveis iguais ou menores que 50mg/dl ou na presenca de
sintomas clinicos®: sudorese, palidez, tremores, nauseas, hipotermia, irri-
tabilidade e letargia, por exemplo. Se o paciente esta com o nivel de cons-
ciéncia conservado, recomenda-se administrar liquidos acucarados, como
solucdo de reidratacao oral, soro glicosado a 10% ou 30ml-60ml de suco

de fruta. Entéo, deve-se checar novamente a glicemia em 30 a 60 minutos.
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Pacientes com rebaixamento do nivel de consciéncia devem receber soro
glicosado endovenoso, 2,5ml/kg de SG 10%, em bolus. Depois, checa-se a
glicemia em dez minutos e repete-se o tratamento, caso seja necessario.

Se o individuo também apresenta nauseas ou constipacio, o tratamento
desses sintomas é importante para a correcdo da hipoglicemia.

11.1.2 Desidratagcao

Algumas criancas recusam a ingestao de liquidos e podem desidra-
tar. E importante reforcar e encorajar a importancia de consumir liqui-
dos sem carboidratos. Nao é preciso controlar e restringir a quantidade,
pois ndo existem evidéncias de beneficio, ja o contrario pode levar a
desidratacao® .

11.1.3 Acidose metabdlica

A acidose metabolica pode ocorrer no inicio do tratamento e ser secunda-
ria a desidratacdo, infeccoes concomitantes ou hipercetonemia, principalmente
quando o paciente esta em uso de farmacos como topiramato, acetazolamida
ou zonizamida'®*. Clinicamente, pode ser assintomadtica ou apresentar-se com
nauseas, vomitos, rubor facial, fadiga, taquipneia e confusao mental. Para cor-
rigi-la, na maioria das vezes, o reforco da hidratacao oral ou endovenosa (com
solucéo sem carboidrato, exceto se houver hipoglicemia) € suficiente'”. Se a
acidose persistir apesar da hidratacéo, sera necessaria a reposicao de bicarbo-
nato endovenoso, de forma lenta. As indicacdes para administracio de bicar-
bonato sio pH < 7,2 e excesso de bases < -10 ou bicarbonato < 10mEq/L*.

Entéo, para prevenir a acidose, devemos assegurar uma boa hidratacao,
manter glicemia > 50mg/dl e evitar cetose excessiva. Para calculo do bicar-
bonato, utiliza-se a formula de Astrup:

Déficit de bicarbonato (mEqg) = 0,3 x peso (kg) x excesso de base

11.1.4 Alteracoes gastrointestinais

Séo os efeitos adversos mais frequentes, ocorrendo em quase 50% das
criancas. Na maioria das vezes, a sintomatologia ¢ leve e autolimitada®.

Nessa fase, o vomito é o mais frequente. Pode estar associado a
niveis elevados de cetonas no inicio do tratamento, a hipoglicemia, ao
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aumento do conteudo de gordura na DC (que alentece o esvaziamento
gastrico), a presenca de refluxo gastroesofagico (RGE), que é frequente
nos pacientes neurologicos, e a baixa aceitacdo da dieta. A introducao
lenta da dieta cetogénica, com aumento progressivo na proporc¢do de
gordura, é uma boa estratégia para evitar os vomitos. Para individuos
que recebem a DC por via gastrica, pode-se reduzir a proporcao da dieta
ou fraciona-la em um numero maior de tomadas diarias, reduzindo seu
volume ou, se necessario, infundir de forma continua. Pode ser necessa-
rio o uso de antieméticos e medicacdo para RGE, sempre com formula-
coes livres de carboidratos.

Os pacientes também podem apresentar nauseas, constipacdo e diar-
reia. A constipacdo é frequente nos individuos com doencas neuroldgicas
e a dieta cetogénica pode causar esse sintoma ou agrava-lo. E necessério
manter uma boa hidratacdo e garantir aporte de fibras na DC. Na ocorréncia
de constipacio, pode ser feito um enema ou indicado o uso de laxativo sem
adicdo de carboidrato. Observamos uma boa resposta com o polietilenogli-
col 4000, na dose de 0,3g/kg/dia-1g/kg/dia.

A diarreia pode ser devida ao excesso de gordura da dieta. Geralmente,
¢ leve e transitoria. Para alguns pacientes, pode ser necessario reduzir a pro-
porcdo da DC ou realizar outras medidas para diminuir a osmolaridade,

como diluir a formula cetogénica.

11.1.5 Letargia

A letargia pode ocorrer devido a alguns fatores, como hipoglicemia
e cetose excessiva, com cetose urinaria acima de 160mg/dl ou no sangue
acima de 5pmol/L*°. Os sintomas clinicos durante a cetose excessiva sio: res-
piracéo rapida, taquicardia, palidez ou rubor facial, irritabilidade, vomitos
e letargia. Para o tratamento da cetose excessiva, que geralmente é acompa-
nhada por hipoglicemia, devemos administrar uma pequena quantidade de
carboidrato, 15ml-30ml de suco de fruta e hidratar o individuo com agua.
Caso os sintomas ndo melhorem em 30 minutos, repetir o mesmo processo.
Se a crianca ndo aceitar o tratamento por via oral devido a vomitos, procurar
um hospital para tratamento endovenoso. Nao observando melhora nos dias
subsequentes, pode ser necessario ajuste da DC.
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11.1.6 Recusa alimentar

Na maioria das vezes é passageira. E importante incentivar e criar recei-
tas que sejam atrativas ao novo paladar.

11.2 Efeitos adversos em longo prazo

Os efeitos adversos em longo prazo sio, geralmente, observados apos
os trés meses iniciais do tratamento com a DC. Séo eles: hiperlipidemia, alte-
racdes gastrointestinais, calculo renal, deficiéncia de crescimento, alteracoes

Osseas e cardiacas e deficiéncia de vitaminas e minerais.

11.2.1 Hiperlipidemia

A hiperlipidemia ¢ um efeito adverso comum, que pode ocorrer a qual-
quer momento, durante o tratamento com a DC, em até 60% das criancas'*.
Fatores genéticos e a qualidade da gordura consumida podem contribuir
para o desenvolvimento do sintoma. Apesar de comuns, as dislipidemias
ndo devem ser uma razdo para descontinuar o tratamento, exceto em casos
raros, nos quais a concentracao muito elevada torna-se um risco: na concen-
tracdo de triacilglicersis > 500mg/dl, que aumenta o risco de pancreatite,
por exemplo. Com a ajuda de um nutricionista na escolha das fontes de
gordura e colesterol a serem consumidas na DC, podemos conseguir um
controle melhor do perfil lipidico na maioria das criancas.

Portanto, é importante atentar para a qualidade da gordura consumida.
Na dieta cetogénica, a gordura consumida ¢, principalmente, a saturada,
na forma de ovos, toucinho, creme de leite e maionese. Essa composicdo
tradicional da DCC resulta em hiperlipidemia, por causa do aumento de tri-
glicerideos e colesterol, LDL, VLDL, representando as fracdes aterogénicas, e
diminuicao da HDL, fracdo antiaterogénica'®.

Com a modificacdo das refeicoes na DCC, utilizando gorduras
menos saturadas e reduzindo a ingestdo do colesterol, podemos favore-
cer um perfil lipidico normal ou o aumento mais controlado das fracoes
aterogénicas"®. E importante estimular o uso de azeite de oliva e 6leo
de canola, em substituicdo aos 6leos de coco e de soja, e 0 consumo

de frutas oleaginosas, como castanhas, macadamia e nozes, permitindo
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o aumento da quantia de gorduras monoinsaturadas e poli-insaturadas,
que apresentam efeito mais cardioprotetor.

Dependendo da crianca e da via de administracao da DC, a alimen-
tacdo solida pode ser substituida pelas formulas cetogénicas comerciais,
que, hoje, apresentam composicio mais adequada e melhor qualidade
de acidos graxos, com isencdo de gordura trans e adicdo de omega 3
e acido docosa-hexaenoico (DHA). Alguns FAE, como carbamazepina,
oxcarbazepina e fenobarbital, podem induzir a dislipidemia, mas devem
ser considerados em alguns casos®.

Se a hiperlipidemia for grave e persistir, apesar das medidas tomadas,
deve-se pensar em reduzir a proporc¢do da DC ou fazer a transicdo para DMA
ou DBIG. Nos casos em que nao ha melhora, apesar do manejo da dieta
cetogeénica, é recomendavel descartar a possibilidade de dislipidemias gené-
ticas, como a deficiencia de lipoproteina lipase familiar ou apolipoproteina
C2 em pacientes com hipertrigliceridemia severa. Se, apesar de todas essas
medidas, nao houver melhora dos niveis, pode-se considerar um tratamento
especifico, como o uso de estatinas, mas seus beneficios em criancas e na
dislipidemia associada a DC ainda nao foram estudados'*>'’.

Estudos iniciais referem alteracoes vasculares em pacientes durante
o tratamento com a dieta por um periodo médio de dois anos, obser-
vando aumento de rigidez da parede arterial, que seria um marcador
precoce de lesdo vascular, ocorrendo antes do aumento da espessura da
intima!*®. Outro estudo demonstrou alteracoes da distensibilidade arte-
rial da carotida, reversiveis e sem significado clinico ap6s dois anos de
tratamento com a DC'”. Esse mesmo estudo observou, no periodo de
trés a 12 meses de dieta cetogénica, o aumento gradual de LDL e apo-B,
sem alteracoes significativas de HDL, colesterol total e apo-A. Apos dois
anos de tratamento, o aumento de LDL e apo-B ndo foi significativo,
sugerindo adaptacdo lipidica e efeito menos negativo na funcéo vascular
de criancas tratadas com DC em longo prazo. Pode-se verificar, na litera-
tura, que a maioria dos trabalhos demonstram que o aumento da concen-
tracdo de lipoproteinas aterogénicas é mais significativo até o sexto més
de tratamento, e apos esse periodo ha uma tendéncia de estabilidade ou

reducdo nas concentracoes.
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11.2.2 Nefrolitiase

A prevaléncia reportada de nefrolitiase em individuos em tratamento
com a dieta cetogénica é de 3% a 10%'*®. Naqueles tratados por mais
de seis anos, a prevaléncia observada foi de 25%'”. Esse aumento de risco
acontece porque, durante o tratamento com a DC, ocorre a hipercalciuria,
devido a desmineralizacido 6ssea com a acidose, assim como o aumento da
excrecdo de calcio pelos rins'®”. Os individuos em dieta cetogénica também
costumam apresentar hipocitratiria — como o citrato, normalmente, solubi-
liza o calcio livre na urina, menos citrato na urina significa que mais calcio
livre esta disponivel para a formacao de calculo®. Além disso, como o acido
urico é menos soltvel no baixo pH urinario observado nos individuos em
DC, ele facilmente forma cristais e funciona como um nicho para a formacao
de calculo de calcio. Até pouco tempo atras, era comum restringir a ingestao
hidrica na DC, outro fator contribuinte para a formacao dos calculos.

O potencial beneficio da alcalinizacéo da urina com o uso de citrato de
potassio por individuos com a relacao calcio-creatinina na urina > 0,2mg/mg
foi sugerido em um estudo realizado por Furth et al.'”. O citrato de potas-
sio solubiliza o calcio, diminuindo a concentracdo de calcio livre disponivel
para cristalizacdo, e aumenta o pH urinario, permitindo a dissolucdo dos
cristais de acido trico®'°2. Kossof et al.*®® referem que pacientes em uso de
inibidores da anidrase carbonica, em tratamento com a DC e com historia
familiar positiva para calculo renal apresentam um risco maior e devem ser
tratados com citrato de potassio.

Em um estudo retrospectivo publicado em 20072%, o citrato de potas-
sio na dose de 2mEq/kg/dia, dividido em duas doses, foi prescrito para todos
os individuos que apresentavam hipercalciuria, definida pela relacao calcio/
creatinina na urina > 0,2mg/mg, se houvesse sintomas de calculo renal, na
presenca de historia familiar de nefrolitiase ou se estivessem usando inibidor
da anidrase carbonica. A presenca de calculo renal foi considerada quando
encontrados calculos na urina ou fralda, hematdria macro ou microscopica
com dor lombar e ultrassom ou tomografia positivos. Nesse estudo, 6,7%
das criancas evoluiram com calculo renal, em média apos sete meses de DC,
e a maioria delas apresentava hipercalcitria e hemattria no momento do
diagnostico. Nenhuma crianca interrompeu a dieta devido ao calculo renal.
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A prevaléncia de célculo renal nas criancas que estavam em tratamento
preventivo com citrato de potassio foi de 3,2%, contra 10% nas que ndo
estavam usando a substancia. Foi observado, também, que era necessario
um tempo maior de uso da DC para observar calculo renal nas criancas tra-
tadas com citrato de potassio. Apesar de ser um fator de risco independente,
nesse estudo, o uso de inibidores da anidrase carbonica ndo aumentou o
risco para nefrolitiase, concordante com outros estudos*®. A alcalinizacdo da
urina mostrou um efeito protetor na prevencio da nefrolitiase na DC. Esse
mesmo grupo realizou um estudo no qual o citrato de potassio foi adminis-
trado de forma empirica para todas as criancas, resultando em uma preva-
léncia de 0,9% de calculo renal'®®,

No tratamento com a dieta cetogénica, é importante 0 monitoramento
da relacdo célcio/creatinina na urina, além da liberacao e do incentivo a
ingestao de liquidos. Alguns servicos recomendam o uso do citrato de potas-
sio de forma empirica para todos os individuos em tratamento com a DC.
Nos pacientes em uso de citrato de potdssio, ndo é necessario monitorar, de
forma rotineira, a relacdo calcio/creatinina na urina.

11.2.3 Alteracdes gastrointestinais

Durante o periodo de manutencdo da DC, as alteracdes gastrointesti-
nais sao frequentes, podendo ocorrer em 70% dos pacientes, mas sao faceis
de manejar e autolimitadas. A obstipacdo e a RGE sdo as mais frequentes,
pois a gordura reduz o tonus do esfincter esofagiano, o esvaziamento gas-
trico é mais lento e o tempo do transito intestinal é maior. A restri¢ao hidrica
piora esses sintomas.

Ocorrem, também, diarreia, nduseas e vomitos, e os corpos cetonicos
podem induzir anorexia e recusa alimentar. O manejo desses efeitos adver-
sos € 0o mesmo descrito nas fases iniciais da DC.

Pacientes com historia de problemas gastrointestinais devem ser tra-
tados antes mesmo de iniciar a dieta e, quando necessario, encaminhados
ao gastroenterologista. Outros efeitos adversos descritos com relatos de
caso sdo pancreatite, aumento das transaminases, esteatose hepatica e
calculos biliares.

A pancreatite aguda é uma complicacdo rara, porém grave, e pode ser
fatal?®, talvez devido a hipertrigliceridemia ou pelo uso concomitante de
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FAE, principalmente o valproato®®. E necesséria a descontinuacao da dieta
cetogeénica e tratamento de suporte.

11.2.4 Atraso de crescimento

Em alguns estudos, foi observada, ao longo tempo de tratamento com
a DC, uma velocidade de crescimento menor, principalmente em criancas
mais jovens. Alguns fatores podem contribuir para essa reducio da veloci-
dade de crescimento: limitacdo do consumo proteico, os altos niveis séricos
de B-hidroxibutirato e a reducdo do nivel e biodisponibilidade de IGF-1.
Apos o término da DC, parece haver uma recuperacio do crescimento'*.

As medicdes antropométricas devem ser feitas em cada encontro com
o paciente. Na presenca de déficit de crescimento, recomenda-se descartar
déficit de micronutrientes e avaliar a chance de reduzir a proporc¢io da DC e

o aumento da quantidade de proteinas ou calorias.

11.2.5 Alteracdes dsseas: osteoporose/osteopenia e fraturas

Pacientes com epilepsia apresentam um risco maior de fraturas 6sseas,
tanto pelo uso de FAE, como pela maior chance de quedas, devido as crises
epilépticas. Os FAE podem interferir na funcéo da vitamina D, na absorcéo
do calcio e na remodelacido ossea, levando ao raquitismo e a osteoporose*”’.
O maior tempo de tratamento e a politerapia com FAE sao fatores que acen-
tuam esses efeitos®™. Bergkvist et al.'® observaram que mais de 50% das
criangas com epilepsia intratavel que estavam para iniciar a dieta cetogénica
tinham niveis baixos de vitamina D. Foram suplementados com a vitamina
D e os niveis normalizaram durante 15 meses de tratamento.

Apesar de a DC poder minimizar as crises epilépticas, diminuindo a
possibilidade de quedas, e permitir a reducao do uso de FAE, osteopenia
e fratura 6ssea foram reportadas como efeito adverso em longo prazo na
DC!1%¢ Em estudo prospectivo com a realizacdo da densitometria por
DEXA a cada trés meses em criancas tratadas com a dieta cetogénica,
observou-se reducéo da densidade dssea para idade e altura em mais de
-0,5 Z-score/ano, apesar do uso de poucos FAE e da melhora dos niveis
de vitamina D, sugerindo a existéncia de multiplos fatores'®. O IGF-1
é importante para a formacao oOssea e existem evidéncias de supressao
durante a DC*®.
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E importante avaliar durante a manutencao do tratamento os niveis de
calcio, fosforo, magnésio, vitamina D e paratormonio. A densitometria dssea
anual é recomendada, principalmente aos pacientes com maiores fatores de
risco. E importante encorajar a realizacio de exercicio fisico regular, e as
criancas que ndo deambulam, o uso de suportes, para promover o suporte
do peso e melhorar a satide 6ssea.

11.2.6 Alteracoes cardiacas

As alteracoes cardiacas descritas em relatos de caso durante o trata-
mento com a DC sdo: cardiomiopatia por deficiéncia de selénio; complica-
¢odes do aumento do intervalo QT, relacionadas a deficiéncia desse mineral,
baixos niveis de bicarbonato, altos niveis de -hidroxibutirato e deficiéncia
de carnitina; e doencas mitocondriais'®!?*'°. A suplementacdo deve ser
feita de forma adequada, conforme as recomendacdes. Até o momento, nao
se recomenda a realizacdo sistematica de eletrocardiograma, ecocardiograma
e ultrassom de carotidas.

11.2.7 Alteracoes de eletrdlitos, vitaminas e minerais

Tais efeitos ocorrem se, durante o tratamento com a DC, a suplementa-
¢do ndo for adequada, se os pais ou cuidadores ndo administrarem o suple-
mento ou se 0 paciente apresentar ma absorcao. E grande a responsabilidade
da equipe, principalmente do nutricionista, de garantir que o paciente tenha
suas necessidades nutricionais atendidas durante o tratamento com a DC.



Seguimento

seguimento do paciente tratado com a DC tem por objetivo o

acompanhamento da adesdo ao tratamento, a avaliacdo da eficacia

deste e o ajuste fino da dieta cetogénica'?. Durante o tratamento,
varias intercorréncias, duvidas e comorbidades podem surgir, justificando a
importancia do acompanhamento, visto que podem interferir na adequacéo
ao tratamento. Portanto, durante todo o periodo de intervencao é necessario
o monitoramento rigoroso do paciente pela equipe, particularmente o nutri-
cionista e o neuropediatra.

Considera-se o periodo de seguimento apos ser estabilizada a pro-
porcao da dieta, em geral depois do quinto ou sexto encontro (segundo
e terceiro més de DC), de acordo com o cronograma de tratamento
(tabela 36).

® (

143



ABC da Dieta cetogénica

Tabela 36: Cronograma de tratamento da dieta cetogénica na

epilepsia refrataria

_ Sinais e sintomas de deficiéncia

12 encontro

22 encontro (apods
uma semana)

32 encontro

(apds uma
semana)

42 encontro
(apos 15 dias)

52 encontro
(apds 1 més)

62 encontro
(cada trés meses)

» Orientacdo em grupo de familiares ou consulta
individual sobre os aspectos da dieta cetogénica
(alimentos permitidos e “restritos”, exemplos de
receitas, orientacdo para anotacdo das crises, le-
vantamento alimentar habitual);

» Orientacdo dos recursos materiais: compra de
balanca digital, fita para cetonemia, caderno
simples;

» Solicitar os exames pré-dieta cetogénica.

» Orientacdo da dieta cetogénica 2:1 (se possivel,
sem a presenca da crianca);

» Ensinar o responsavel a pesar os alimentos na
balanca e a fazer anotacdes da dieta e crises no
caderno.

» Orientacdo da dieta cetogénica 3:1;

» Ensinar a mensuracdo da cetonemia e a inclu-
sdo dos dados no caderno;

» Prescrever suplementacdo de micronutrientes;
» Retirar duvidas.

» Orientacdo da dieta cetogénica 4:1 (se necessa-
rio, conforme resposta clinica e cetonemia);

» Possibilidade de variacdo no cardapio;

» Retirar duvidas.

» Seguimento: afericdo das medidas antropomé-
tricas (se necessario, recalcular dieta);
» Retirar duvidas.

» Seguimento: avaliacdo da eficacia, estado nutri-
cional, exames bioguimicos e outros, se necessario.

12.1 Avaliacao da eficacia

Iniciamos a avaliacdo da eficacia da dieta apos o periodo de introducio,
do segundo ao quarto encontro, contudo, muitos pacientes vao apresentar
resposta significativa no controle das crises apos dois ou trés meses do inicio

»
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do tratamento. A resposta ¢ dependente de multiplos fatores, principalmente
etiologia, sindrome epiléptica e conducdo do tratamento. O objetivo prin-
cipal é diminuir o ntmero de crises epilépticas e, se possivel, controla-las
totalmente, com o menor numero de FAE possivel. Na literatura, a eficacia
clinica da dieta é relevante quando a reducéo das crises epilépticas ¢ de, pelo
menos, 50%?2'°'!. Entretanto, ha casos de pacientes menos responsivos a
DC (< 50% de reducao), sobre os quais € possivel imaginar que apesar de
ndo haver reducao do numero de crises, elas melhoram em intensidade, com
avanco significativo do desenvolvimento cognitivo e neuropsicomotor, do
comportamento e da qualidade de vida do paciente e da familia, justificando
a manutencao do tratamento.

De forma subjetiva, perguntamos aos pais ou cuidadores sobre a
melhora da duracdo e da intensidade das crises, do comportamento, do
rendimento escolar e da percepcao dos professores, terapeutas e familiares.
Com base nesses aspectos, devemos, também, avaliar, de forma objetiva, a
eficacia da DC.

No seguimento do paciente devemos avaliar, objetivamente:

» FAE e doses utilizadas;

» Agenda de crises epilépticas: de acordo com o registro de crises,
podemos determinar a porcentagem de reducéo das crises epilépticas
e classificar a resposta do paciente, conforme a tabela 37;

Tabela 37: Critérios de Huttenlocher?? para avaliacdo da eficacia
no controle das crises epilépticas

Reducao das crises epilépticas

Excelente 100%

Muito bom > 90%
50%-90%
< 50%

IVl ERe CHEH el Sl Sem alteracdao numero de crises

Negativo Aumento numero de crises
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» Medida da cetose: verificar, por meio das medidas diarias, se o
paciente mantém uma cetose estavel,

» EEG: permite uma avaliacdo objetiva da resposta clinica, principal-
mente dos pacientes com crises subclinicas ou durante o sono;

» Avaliacao do estado cognitivo e qualidade de vida: por meio de
testes pré-definidos, realizados antes do inicio da DC e repetidos
durante o seguimento.

Além dos aspectos fisiopatologicos da doenca, a eficacia é diretamente
dependente da adesdo a dietoterapia e das condicdes de satde do paciente.
Assim, o monitoramento, em formato de check list, de todas as orientacoes de
preparo da dieta, adequacao da prescri¢éo e administracao dos FAE, assim como
outros farmacos administrados, deve ser considerado na avaliacdo (tabela 38).

Tabela 38: Exemplo de check list de possiveis interferentes no

tratamento
Aspectos » Uso incorreto da balanca;
da dieta » Oferta ou consumo de alimentos ndo permitidos;
cetogénica » Oferta ou consumo em quantidades superiores as

permitidas;

» Adicdo de dleos vegetais diferente da prescricdo nu-
tricional,

» Interpretacdo incorreta dos grupos alimentares;

» Interpretagdo incorreta das receitas;

» Horarios das refeicdes inadequados;

» Preparo inadequado das refeicdes.

Farmacos » Mudanca de farmacos no decorrer do tratamento;
antiepilépti » Uso de farmacos com acucar ou carboidratos.

Outros » Uso de farmacos com acucar, como xaropes, antibioti-
farmacos cos e laxantes, para tratar outras situacdes clinicas.
(@le)pleller=leXellla]lezl » Situacoes em que ha reducao da cetonemia e descom-
do paciente pensagdo de crises, como viroses, febres e infecgdes.

» Medida da cetonuria apds as refeicoes;

» Uso de liquidos muito superior ao prescrito;

» Uso inadequado da fita-teste;
» Marca da fita sem boa procedéncia.
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12.2 Ajuste fino

O ajuste fino da dieta refere-se as mudancas necessarias para a ade-
quacdo do tratamento, otimizando a eficacia clinica ou minimizando algum
efeito adverso proveniente da terapéutica. Didaticamente, o ajuste baseia-se
nos aspectos de adesdo, na cetonemia instavel e na desaceleracéo do cresci-
mento e do desenvolvimento da crianca ou adolescente.

Adesado ao tratamento

A monotonia alimentar proveniente de um esquema basico da DC deve
ser revista e ajustada frente as inimeras possibilidades de preparacdes com a
dieta cetogénica. Apos sua introducio e o entendimento do racional de pre-
paro, é importante que o nutricionista ofereca dicas de receitas, sites e livros
com fontes de receitas, bem como avalie as possibilidades propostas pelos pais
ou cuidadores. Alguns exemplos sao os sites da Charlie Foundation (<www.
charliefoundation.org>) e da Matthews Friends (<www.matthewsfriends.
org>), o site brasileiro Dieta para Epilepsia (<www.dietaparaepilepsia.
com.br>), com receitas desenvolvidas por nutricionistas, e a cartilha de recei-
tas de Portugal (<http://www.nutricia.pt/assets/media/pdf/Livro_Receitas_
Dieta_Cetogenica.pdf>).

As maiores dificuldades que observamos na pratica clinica, com a DC,
¢ a retirada dos carboidratos simples, como massas, paes e bolos. Esses ali-
mentos podem ser substituidos por preparacdes semelhantes, como muffins
cetogeénicos, itokonnyaku cetogénico, panquecas cetogénicas e “ketopizza”.
Essas receitas podem ser incorporadas substituindo uma tnica refeicio ou
incorporadas a outros alimentos, sempre respeitando a propor¢do e o valor
calorico da dieta prescrita. Portanto, siao fundamentais o calculo e a orienta-
cdo nutricional para o uso adequado das receitas.

Cetonemia instavel

A cetonemia instavel pode estar associada a diversos aspectos, e,
nesse caso, também sugerimos um check list para a identificacdo do ajuste
necessario e a correcao.

As recomendacoes internacionais para DC'>™® sugerem evitar o uso
de proporcoes superiores a 4:1, como 4,5:1 e 5:1, visto que os efeitos
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adversos sao maiores, assim como a dificuldade de adesao. Aos pacien-
tes com dieta 4:1, pode-se sugerir a inclusdo de triglicerideos de cadeia
média (TCM), inicialmente em menores proporcdes, especialmente nos
casos de dieta por via oral, favorecendo palatabilidade e adesao a DC
maiores. O TCM é mais cetogénico e ndo necessita da lipase pancrea-
tica e da complexacdo com os acidos biliares para absorcdo'?, entretanto,
alguns trabalhos referem que a eficacia é mesma®'. Seu uso deve ser con-
siderado na pratica clinica, mas a eficacia e a tolerabilidade devem ser
avaliadas individualmente.

Seguem, abaixo, os principais aspectos relacionados a cetonemia insta-
vel e recomendacoes para correcao.

1) Reducao ou auséncia de cetose

» Erros dietéticos: checar horarios e preparo da DC — ajustar orientacéo;

» Avaliar necessidade de ajuste da proporcdo da DC — preferir suple-
mentacdo com TCM, se a proporcao € 4:1;

» Verificar uso de medicamentos com carboidratos — solicitar adequa-
céo da prescricao médica;

» Dieta em proporcéo baixa: aumentar a proporc¢éo até atingir a cetose;

» Doencas intercorrentes: durante periodos instaveis por intercorrén-
cias, podemos aumentar a proporcdo da dieta em 0,5;

» Excesso de calorias: reduzir as calorias da dieta;

» Verificar uso de hidratante corporal e pasta de dente com carboidrato
— orientar produtos isentos de carboidratos;

» Cetonuria baixa pela manha: diluicao das cetonas devido ao grande
volume urinario. Essa é uma variacao natural e ndo é importante se
nao for acompanhada do aumento do namero de crises;

» Verificar cetose capilar ou B-hidroxibutirato sérico para confirmar
concentracdo na cetonuria.

2) Cetose alta com sintomatologia (> 6,5pmol/l ou ++++ na urina)
» Distribuicdo inadequada dos carboidratos ao longo do dia. Verificar
anecessidade de correcdo dos sintomas de hipoglicemia/hipercetose;

)
))
y)
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» Alta proporcao da dieta: reduzir a proporcao da dieta;
» Vomitos recorrentes: verificar hidratacdo e/ou glicemia,
» Baixa ingestdo calorica: recalcular as necessidades energéticas.

Recorréncia ou aumento do niumero de crises epilépticas

A principal causa de recorréncia de crises epilépticas em uma crianca
com a dieta adequada é a ocorréncia de febre ou infeccdo. Devemos afastar,
também, a possibilidade de a crianca estar recebendo algum alimento fora da
dieta. Em algumas criancas, podemos observar o fenémeno da “lua de mel”,
como observado com alguns FAE.

Kossoff et al.* sugerem, desde a primeira edicdo de seu classico livro
sobre a dieta cetogénica, o uso do organograma de decisdes para investigar a
recorréncia de crises epilépticas, descrito na figura 15, a seguir.
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Figura 15: Arvore de decisdo na dieta cetogénica, quando uma
crianga previamente controlada volta a ter crises epiléticas

A crianca estd com cetose +++/++++?

Sim

Foi suspenso algum FAE : A crian¢ca comeu alguma coisa
recentemente? fora da dieta?

Reinicie o FAE na dose prévia. Pule 1 ou 2 refeigdes até
Posteriormente, vocé pode tentar restabelecer a cetose

retirar novamente

A criancga esta sobre algum A crianca esta ganhando peso?
estresse, ex.: inicio de escola,
férias, morte em familia etc.?

Reduza a quantidade de caloria
NETS N3o altere a dieta, por ora. Tente em 100cal/dia

normalizar o ambiente da crianca

Sim

Vv

A crianca estd recebendo o
maximo de liquido permitido ou

mais de 120ml por vez?
Podem ser utilizadas outras

medicacdes, mas elas devem ser Reduza a quantidade de liquidos
livres de carboidratos 200ml-400ml/dia. Monitore para
desidratacao

As crises pioram em periodos Os pais fizeram alguma
ciclicos? Ex.: periodo menstrual, mudanca na dieta? Ex.: novos
mudanca de estacdo ou i produtos, novos cardapios etc.?
temperatura
Reavalie todos os produtos

Tente se adequar a isso. Escapes usados nas uUltimas semanas para

podem ocorrer nesses momentos, carboidratos escondidos
mesmo com o controle prévio
adequado

A crianca esta doente ou

Se as crises persistirem, jejum recebendo medicacdo adicional?
por 24 horas ou aumento de

a 4:5 5:1 . .
proporeao para ou Reavalie todas as med

livres de agucar e amido
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Também sdo sugeridas algumas estratégias para recuperar o controle
das crises epilépticas, devendo ser utilizada uma de cada vez (tabela 39).

Tabela 39: Estratégias para recuperar o controle das crises
epilépticas?

Reduzir (ou algumas vezes aumentar) as calorias em 100cal/dia. Esta
estratégia é a menos efetiva desta tabela.
Acrescentar carnitina (geralmente 330mg, trés vezes ao dia).

Checar o nivel dos FAE e ajusta-los. Algumas vezes, quando as criancas
crescem, o nivel sérico diminui.

Reduzir FAE. Algumas vezes, pode funcionar.
Jejum de 12 horas, se a crianc¢a tiver feito jejum no periodo de introducao.
Acrescentar TCM.

Aumentar a proporcao da dieta para 4,5:1 (se estava na 4:1) de forma

temporaria ou permanente para 4:1. Entretanto, alguns estudos sugerem
gue a alteracao da proporcdo apds meses da DC pode ndo ser util.

Reduzir a proporgcao. Algumas criangas ficam melhores com proporgéao e
cetose menores.

Aumentar o nimero de refeicdes, se estiverem muito espacadas.

Trocar a formula cetogénica (se estiver recebendo). Uma nova férmula
pode ser absorvida de forma diferente.

Jejum intermitente: durante dois dias da semana, pular duas refeicoes.

Retirar adocantes artificiais e alimentos industrializados.

Crescimento e outros efeitos adversos

Se os beneficios clinicos do controle da epilepsia sdo amplamente
documentados na literatura, a modificacdo de nutrientes justifica, por si so,
o acompanhamento e o seguimento do estado nutricional, visando a estraté-
gias que possam minimizar o impacto da DC no crescimento e no desenvol-
vimento da crianca ou adolescente.
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Intmeros estudos clinicos’*'*2> destacam a preocupacdo com o
monitoramento nutricional e, apesar da dificuldade de comparacdo entre
eles, devido a diversas variaveis — padronizacao dos indices antropométricos
utilizados, especialmente para classificacao do estado nutricional; selecao
distinta das curvas de referéncia para crescimento; diferentes periodos de
avaliacdo; distintas recomendacoes dos valores energético e proteico utili-
zados; monitoramento de ingestdo energética e proteica; proporcoes da DC
utilizada; faixa etaria; e perfil heterogéneo da etiologia epiléptica —, nota-se
que quanto maior é o periodo de tratamento com DC e mais precoce sua
introducdo, maior ¢ o impacto negativo desse tratamento nos indices antro-
pométricos e na massa 0ssea.

Recomenda-se que o ajuste proteico e calorico ocorra apds ser esta-
bilizada a proporcao de macronutrientes (lipidios para carboidratos mais
proteinas) e a resposta clinica, sempre considerando o estado nutricional
do paciente. Para criancas menores, deve-se priorizar maior oferta proteica
(= 1g/kg de peso), e para adolescentes, pode-se utilizar (< 1g/kg de peso).
Normalmente, os indices antropomeétricos e a prescricio nutricional devem
ser reavaliados apos um més da introducao da DC e revistos de trés em trés
meses no primeiro ano de DC.

Tabela 40: Exemplo de seguimento antropomeétrico na dieta
cetogénica

E. M., 3 anos, ha seis meses em DC 4:1; sindrome de Doose; valor
caldrico total: 1.200kcal; oferta proteica: 19/kg/peso; boa aceitacio;
refere auséncia das crises e cetose estavel. Ao longo desse periodo,
apresentou as seguintes medidas antropométricas:

Setembro de 2015 (antes da DC): peso - 15,3kg, estatura - 99,5cm,
ZIMC/I - 0,08, ZE/I - 0,56

Dezembro de 2015 (trés meses de DC): peso - 15,3kg, estatura -
100,5cm, ZIMC/I - 0,05, ZE/I - 0,40

Marco de 2016 (seis meses de DC): peso - 15,5kg, estatura - 101,5cm,
ZIMC/I - 0,12; ZE/I - 0,01 (queixa de fome)

Conduta nutricional: aumentar a oferta caldrica e proteica devido a
reducdo no ZIMC/| e ZE/I. Nesse caso, o aumento poderia ter sido
feito desde dezembro de 2015.
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Outros efeitos adversos, como dislipidemias, podem ser minimiza-
dos com o uso de 6leos vegetais ricos em acidos graxos monoinsaturados
e poli-insaturados, como 6leo de canola e o azeite de oliva, entretanto, o
aumento na concentracdo de colesterol é inevitavel, durante o tratamento
com a DC, e o monitoramento deve priorizar a estabilizacdo dessas con-
centracoes apos trés meses, sem aumento progressivo’®. Em outras inter-
corréncias, como intolerancias gastrointestinais e litiase renal, deve-se
discutir junto a equipe a possibilidade de reduzir a proporcao da dieta
cetogénica, pois, conforme o tempo de tratamento, a etiologia ou a sin-
drome epiléptica, pode ser suavizada sem comprometer o controle das
crises e os beneficios ja atingidos.

12.3 Implicacdes no uso de medicacoes

12.3.1 Conteudo de carboidrato das medicacoes

A maioria das medicacoes utilizadas por criancas sido apresentadas
em solucdes ou suspensoes com alto contetido de carboidrato. E impor-
tante reduzir essa quantidade e prevenir a introducdo de medicacoes com
essa caracteristica. Recomenda-se a troca por formulacoes com menor con-
teudo de carboidrato, como os comprimidos. O teor de carboidrato das
medicacdes nao prescritas e dos suplementos utilizados deve ser conside-
rado. O objetivo é que o carboidrato da medicacdo e dos suplementos se
mantenha < 1g/dia.

Na tabela 41, encontramos alguns componentes que devem ser
considerados na DC. Em relacdo aos excipientes em Medicina, devemos
evitar, principalmente, aqueles com alto indice glicémico e contetdo
calorico (tabela 42).
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Tabela 41: Ingredientes considerados na dieta cetogénica

Acucares: dextrose, frutose, glucose,
lactose, sacarose, aclcar e maltodextrina

Amidos: amido de milho pré-gelatinizado
e glicolato de sédio

Amidos hidrogenados hidrolisados
Maltitol

Xilitol

Isomalte

Sorbitol

Alcool

Propilenoglicol

Glicerina/glicerol

Acido ascérbico

Ingredientes que podem
ser considerados

Acesulfame de potdssio

Aspartame

Celulose
Carboximetilcelulose
Eritritol
Hidroxietilcelulose
Celulose microcristalina
Estearato de magnésio
Manitol

Estévia

Sacarina

Tabela 42: Comparacao de acucar e acucar alcool

Sacarose 100
Xarope de maltitol 75
Amido hidrogenado hidrolisado 33
7
s5
oo
=
oo
70

)
))
y)

J

Dogura (%)

indice glicemico Kcal/g
65 4
52 5
39 2,8
35 2.7
13 3
9 2,1
9 2,5
6 2
) 1,5
0 0,2
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De forma geral:

» Comprimidos geralmente contém menos carboidratos que formula-
coes liquidas;

» Supositorios podem ser usados, pois os carboidratos nio sio
absorviveis;

» Se possivel, evitar xaropes, elixires e comprimidos mastigaveis;

» Preparacoes livres de acucar frequentemente contém sorbitol, que
deve ser minimizado, assim como o maltitol;

» Para tratar a constipacéo, a lactulose e a sene devem ser evitadas;

» Evitar solucdes endovenosas contendo glicose, exceto em casos de
hipoglicemia.

Se for iniciar uma nova medicacdo, oriente monitorar a cetose e comu-
nicar a equipe qualquer alteracdo.

12.3.2 Farmacos antiepilépticos, outras medicagodes e
dieta cetogénica

As criancas que iniciam a dieta cetogénica estdo em uso de FAE, assim
como outras medicacdes. Quanto a interacdo farmacodinamica entre FAE
e DC, apesar dos varios anos de uso da dieta, ainda néo esta esclarecido se
existe interacdo positiva ou negativa, somente poucos relatos da DC na far-
macocinética dos FAE.

Segundo um consenso de especialistas de 2009'?, a dieta cetogénica nao
¢ afetada de forma negativa em relacéo a eficacia e a efeito adverso por FAE
algum. Posteriormente, o fenobarbital foi relacionado a uma possivel contrain-
dicacdo. Em um estudo retrospectivo, as criancas em uso de fenobarbital e DC
combinados apresentaram um controle menor de crises, na comparagio com
outros FAE. Aquelas que estavam em uso da zonisamida no inicio do trata-
mento com a dieta apresentaram um controle melhor das crises.

Quanto ao valproato, devido a reacdes idiossincrasicas, como a hepa-
totoxicidade, e pelo fato de ser acido graxo de cadeia curta, sempre se teve
a percepcdo de que ndo deveria ser utilizado na dieta cetogénica. Na pratica
clinica, esse fato nao se comprovou e o valproato pode ser empregado de
forma segura’'®.

» (. 155



ABC da Dieta cetogénica

156

A DC pode causar vomito em algumas criancas, o que potencialmente
pode resultar na absorcao incompleta dos FAE. Em alguns pacientes, depen-
dendo do momento em que o vomito ocorreu, pode-se orientar uma nova
dose da medicacao. O alentecimento do esvaziamento gastrico também pode
impactar a absorcdo dos FAE e reduzir o controle das crises epilépticas.
Pode-se considerar dividir a dose em um numero maior de tomadas para
esses pacientes®'®.

Como a ingestdo proteica é reduzida na dieta cetogénica, teoricamente,
o nivel sérico de FAEs que se ligam a proteinas pode mudar. Pode ocorrer
um aumento transitorio em seus niveis, que tende a se estabilizar. Néo foi
observada alteracao no nivel sérico de acido valproico, lamotrigina, topira-
mato, clonazepam e fenobarbital apos trés meses de DC*'°.



Descontinuacao da
dieta cetogénica

momento e a forma de descontinuacio DC sio individualizados,

com base na resposta do paciente a dieta. De acordo com o con-

senso de especialistas, a dieta cetogénica deve ser mantida por trés
meses e meio, antes de ser considerada sua descontinuacdo!?. Ndo existe um
consenso sobre a forma ideal de interromper a DC e em quanto tempo isso
deve ocorrer. A escolha por descontinuar a dieta deve ser feita de forma con-
junta com a equipe: médico, nutricionista e pais/cuidadores. Muitas vezes,
os pais/cuidadores sdo os responsaveis por essa decisdo?.

13.1 Descontinuacao precoce

Os principais motivos de descontinuacio precoce sao:

» Auséncia de melhora das crises em trés meses e meio;

» O paciente ndo adere a dieta cetogénica, ndo gosta do paladar dos
alimentos e/ou quer alimentos nao permitidos na DC, apesar de ten-
tativas de adequacdo do menu em um ambiente incentivador;

» Piora das crises epilépticas nas primeiras semanas da dieta, seme-
lhante ao ocorrido em uso dos FAE;
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» Pais/cuidadores consideram a DC muito dificil, tendo problemas
na preparacao dos alimentos, com o esquema de refeicdes e com a
quantidade de alimento oferecida;

» Efeito adverso da dieta cetogénica que deve ser corrigido com a suspen-
sdo da dieta (hipercolesterolemia incontrolavel, distarbios eletroliticos
ndo controlaveis, pancreatite, cardiomiopatia, hepatite, sepse etc.).

A DC pode ser descontinuada de forma abrupta somente em casos
emergenciais, como na ocorréncia de efeitos adversos, em UTIs, em doencas
com intercorrentes graves e na piora das crises epilépticas.
Essa descontinuacao deve ser individualizada e feita gradualmente, em
poucos dias ou semanas. Normalmente, individuos que apresentam ma acei-
tacdo da dieta ja retornam ao consultorio sem a DC. A proporcdo da dieta
cetogénica deve ser diminuida gradualmente, da 4:1 para 3:1 e, depois, para
2:1, seguida de introducéo de carboidratos de baixo indice glicémico e libe-
racao da DC.
Outros métodos de descontinuacéo podem ser utilizados:
» Reduzir a proporcdo, dobrando a porc¢do de carboidrato na refeicio
(ex.: frutas e vegetais);

» Junto com a refeicdo cetogénica, introduzir pequenas porcoes (1/2
xicara) de alimentos ricos em carboidratos em cada refeicao, como
arroz, batata, macarrdo e iogurte, e, a0 mesmo tempo, reduzir a
quantidade de creme de leite pela metade. Manter durante dois ou
trés dias, até a reducdo da cetose (tracos ou negativa na fita urindria),
e voltar a dieta normal.

13.2 Descontinuagao apods resposta positiva
a dieta cetogénica

De acordo com a analise da eficicia, a permanéncia no tratamento
depende da porcentagem de reducdo das crises epilépticas. Os pacientes
que apresentam reducdo de mais de 50% das crises epilépticas recebem a
indicacao de permanecer no tratamento por um periodo de dois a trés anos.

Esse tempo é baseado no mesmo raciocinio utilizado no tratamento com

~ A~
~ A
~
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FAE?!. Para algumas criancas que apresentaram uma resposta excepcional a
DC desde o inicio, a dieta pode ser descontinuada antes de dois anos, como
aquelas com sindrome de Doose e espasmos infantis, que podem deixar a
dieta cetogénica apos seis a 12 meses®.

Por outro lado, se o paciente obteve um controle de > 90% das cri-
ses epilépticas, os efeitos adversos sdo insignificantes e a possibilidade de
recorréncia de crises epilépticas é grande, como na esclerose tuberosa e na
sindrome de Dravet. Entao, a DC pode ser mantida por tempo indetermi-
nado, sendo descritos periodos de uso por seis a 12 anos'®®, com controle
dos efeitos adversos e sempre avaliando a relacdo risco-beneficio que uma
dieta hiperlipidica pode gerar em longo prazo. No uso em longo prazo, 25%
dos pacientes cursaram com nefrolitiase, 66% com fraturas devido a redu-
¢do na densidade mineral 6ssea (DC em associacdo ou ndo com valproato
e carbamazepina), 7% apresentaram dislipidemia com colesterol acima de
300mg/dl e 50%, reducao na velocidade de crescimento'®.

Para os pacientes com a deficiéncia do transportador de glicose GLUT-1
e a de piruvato desidrogenase a DC pode ser mantida por toda a vida, com
rigoroso controle dos efeitos adversos. Nesses casos, é importante avaliar, ao
longo do tempo, a chance de reduzir a proporcdo da dieta cetogénica para
3:1,2:1 e 1:1 ou a transi¢do para DMA, melhorando a qualidade nutricional
e diminuindo a possibilidade de efeitos adversos.

Ao estabelecer a descontinuacdo da DC, é importante evitar que seja
realizada em periodos que precedam ou sucedam eventos que possam causar
impacto emocional positivo ou negativo (ex.: provas escolares, viagem, festa,
cirurgia, exames, luto etc.), como também quadros clinicos que induzam o
aumento na frequéncia das crises: tensao pré-menstrual, periodo menstrual,
quadros inflamatorios, febre ou vacinas, por exemplo.

Nas condicdes em que o paciente tenha atingido a proporcdo 4:1 da
dieta, a suspensao vai consistir em reduzir para a propor¢éo 3:1, até a pro-
porcdo 2:1 ou 1:1, conforme o protocolo estabelecido no local.

Esse processo deve ocorrer de forma segura, em um periodo de um
a trés meses, sendo indispensavel a suplementacido de sais minerais e vita-
minas e o acompanhamento da reducdo da cetontria ou cetose sanguinea/
capilar nesse periodo.
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Na tabela 43, apresentamos as indicacdes de descontinuacio da dieta
do Hospital Johns Hopkins, de Baltimore, Estados Unidos®. A alteracoes
podem ser feitas também de forma semanal.

Tabela 43: Descontinuacdo da dieta cetogénica

Dieta

Semana 1-2 Reduzir para proporcao 3:1
Semana 3-4 Reduzir para proporgao 2:1
Semana 5-6 Reduzir para proporc¢ao 1:1

Semana 7-8 Iniciar a dieta normal

Apo6s o término da cetose, os alimentos fonte de carboidrato sao reintro-
duzidos paulatinamente até que se atinja a proporcao normocalérica que uma
dieta convencional fornece: 55%-75% de carboidrato, 10%-15% de proteina
e 15%-30% de lipidios. A ingestao de carboidratos refinados, portanto, de alto
indice glicémico, é permitida quando o paciente atingir completa estabilizacao
na dieta, mas em uma dieta saudavel, eles devem ser limitados.

E importante ressaltar que o habito da ingestao regular de frutas e hor-
talicas adquirido na DC deve ser mantido e incentivado, assim como dar
preferéncia aos cereais integrais e evitar a reintroducio de alimentos indus-
trializados, visando manter um padrao alimentar de boa qualidade nutricio-
nal, em termos de macro e micronutrientes.

A descontinuacio é sempre um periodo de ansiedade para os pais/
cuidadores e para a crianca, principalmente para aqueles que obtive-
ram um excelente resultado com a dieta cetogénica. Eles se mostram
hesitantes em retornar a dieta normal, ao mesmo tempo em que dese-
jam terminar com as restricdes impostas pela DC. Um estudo recente
sobre a recorréncia de crises apds a suspensao de FAE mostrou que 30%
das criancas apresentam recorréncia das crises epilépticas e somente 1%
delas controla os episodios novamente com o uso de FAE*'®. Em 2007,
foi publicado o primeiro estudo retrospectivo sobre os fatores de riscos
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de recorréncia das crises epilépticas apos a suspensao da dieta
de recorréncia observado foi de 20% — um pouco menor que o risco rela-
tado apos a suspensdo de FAE e um pouco maior que os 10% relatados
em criancas apos cirurgia de epilepsia®?®. Os pacientes que apresentaram
risco de recorréncia maior foram aqueles com anormalidades epileptifor-
mes no EEG e lesoes focais na ressonancia magnética de cranio. Nessas
situacdes, pode-se estender o curso do tratamento e avaliar a resposta
individual do paciente para retirada futura da DC. Dos pacientes que
apresentaram recorréncia, em 58% a doenca foi controlada outra vez,
frequentemente sem a necessidade da DC?".

Tradicionalmente, orienta-se a descontinuacdo lenta da DC pelo
risco de exacerbacdo das crises epilépticas®. Em um estudo realizado no

221

Hospital Johns Hopkins**!, avaliando retrospectivamente, em um peri-
odo de dez anos, a forma de descontinuacdo da dieta cetogénica, obser-
vou-se que em um terco dos pacientes a descontinuacio foi realizada
em menos de uma semana. Em outro terco, em uma a seis semanas e
no terco restante, mais tradicionalmente, isto é, em mais de seis sema-
nas. De forma geral e esperada, as criancas que obtiveram um controle
melhor das crises e estavam em uso de um ndimero mais baixo de FAE
no momento da descontinuacdo foram as que realizaram esse processo
mais devagar. De forma surpreendente, o estudo nao mostrou associa-
cdo entre maior ou menor tempo de descontinuacdo e a possibilidade
de piora das crises epilépticas, sugerindo que o medo da exacerbacao
das crises pela rapida suspensdo nao tenha fundamento. Essa observa-
¢do tem importancia pratica, pois, muitas vezes, os familiares/cuidado-
res querem descontinuar mais rapidamente, incluindo alimentos mais
palataveis, para amenizar o estresse do preparo da alimentacdo, facilitar
a vida social e escolar e reduzir os custos da alimentacdo e a incidéncia
de efeitos adversos relacionados a DC. Os pesquisadores concluem nao
ser necessario um periodo longo de descontinuacéo, que pode ser feita
em quatro a seis semanas, de forma confiavel e tolerada. Nesse estudo,
14% dos pacientes recorreram tiveram um aumento das crises maior que
25% em duas semanas apos a descontinuacéo, e o unico fator preditivo
foi uma reducao de crises em relacdo ao periodo pré-dieta de 50% a 99%.
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Nesse grupo, recorreram principalmente aqueles que estavam em uso de
um nuamero maior de FAE na época da descontinuacdo. A maioria dos
que recorreram foram capazes de readquirir algum controle das crises
epilépticas, com a DC ou com FAE, sendo op¢oes terapéuticas possiveis.
A DC ndo precisa, necessariamente, ser reiniciada.
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Dieta de Atkins
modificada

dieta de Atkins modificada foi originalmente desenhada e investi-
gada no Hospital Johns Hopkins e publicada inicialmente no ano de
20032, O pressuposto foi que um tratamento menos restritivo, com
base na dieta orientada por Dr. Atkins, cujo intuito era a perda de peso, e,
também, o fato de que a restricdo de carboidratos poderia gerar um estado
de cetose similar ao da dieta cetogénica classica.
Essa dieta foi modificada em trés pontos: 1) a restricao de carboidratos
na fase de inducdo da dieta original do Dr. Atkins mantém-se por toda a
dieta modificada; 2) os alimentos ricos em gorduras sdo encorajados; 3) o
principal objetivo é a reducao das crises epilépticas, ndo a perda de peso?.
Recomenda-se a dieta de Atkins modificada em especial para adoles-
centes e adultos com epilepsia, para aqueles que fizeram a dieta cetogénica
classica e nao se adaptaram adequadamente a suas restricdes™*, para pacien-
tes com uma vida social intensa e que nao conseguem, a todo tempo, pesar
os alimentos e para individuos que respondem bem a menores proporcoes
de lipidios versus carboidratos associados a proteinas.
A dieta modificada de Atkins consiste em uma distribuicao aproximada
de 60%-70% de gorduras, 25% de proteinas e 5%-10% de carboidratos. A
relacéo cetogénica alcancada é de 0,9:1 ou 1:1.

' p( 103



ABC da Dieta cetogénica

1ot

No principio, indica-se uma restricao de carboidratos de 10g por dia
para criancas e 15g por dia para adolescentes e adultos’. Depois do pri-
meiro més, pode-se aumentar os hidratos de carbono em 5g/dia, sem incre-
mentar mais de 10% do valor calérico total, com um maximo de 20g/dia®.
Esse aumento gradativo sera baseado na evolucdo e na tolerancia de cada
paciente”’. Os carboidratos da dieta vém, preferencialmente, de frutas e ver-
duras, mas podem ser contabilizados de outros alimentos que possuem a
quantidade desse macronutriente indicada em sua tabela nutricional.

Calorias e liquidos nao sao restritos e os alimentos ndo precisam ser
pesados®’. A dieta é realizada em domicilio, sem a necessidade de internacao
para induzir o jejum. A quantidade de proteinas também é livre, permitindo
uma melhoria na palatabilidade e na adesao de pacientes adultos e adoles-
centes, por ampliar a variedade dos cardapios e a sociabilidade.

Estudos recentes tém mostrado que a eficacia da dieta de Atkins modi-
ficada é similar a obtida com a dieta cetogénica classica, em relacdo ao con-
trole de crises®. Na tabela 44 encontramos uma listagem das diferencas e
semelhancas entre as duas modalidades de dieta.

Tabela 44: Diferencas entre a dieta cetogénica classica e a dieta
de Atkins modificada

Classica Atkins
modificada

Caloria Calculada Sem restricdo
Liquidos Sem restricdo Sem restricao
Gorduras 90% 60%-70%
Proteinas Aprox. 1g/kg/dia  Sem restricdo
Carboidratos 3% 5%-10%
Dieta calculada matematicamente Sim Nao
Refeicdo pesada com balanca Sim N&o
Beneficios demonstrados com Sim Sim, recente-
multiplos estudos mente

Fonte: Tabela adaptada do Consenso Nacional de dieta Atkins modificada, 2016°
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Na deficiéncia de GLUT-1 (doenca de DeVivo) e na deficiéncia de
piruvato desidrogenase, a dieta cetogénica deve ser orientada por toda a
vida do paciente. Assim, a manutencao da dieta por um longo periodo de
tempo pode ser otimizada com a transicdo para a dieta de Atkins modifi-
cada apos a instauracdo da dieta classica. Os controles clinicos durante esse
primeiro periodo de transicdo de dieta devem ser monitorados de perto pela
equipe multiprofissional.

A dieta modificada nao seria indicada em situacoes nas quais ha necessi-
dade de rapida melhoria do estado convulsivo, especialmente quando isso
pode influenciar o resultado final, como nas encefalopatias epilépticas ou no
estado de mal epiléptico'®. Desse modo, a proposta é indicar a dieta de Atkins
modificada para aqueles pacientes que nao requerem um controle rapido das
crises ou com epilepsia na fase cronica'. E contraindicada para lactentes,
individuos que se alimentam por gastrostomia e pacientes desnutridos®!.

Essa variante deve ser planejada nos mesmos moldes da dieta classica:
anamnese nutricional (preferéncias, aversdes alimentares, horario das refei-
coes etc.), antropometria (peso, estatura, indice de massa corporal), coleta
de exames especificos para acompanhamento clinico e troca de medicamen-
tos com acuicar para aqueles que nao o contém.

Na consulta, o nutricionista vai elaborar uma dieta individualizada e
entregar uma lista de alimentos com suas respectivas quantidades de car-
boidratos por medida caseira, gramagem ou porcao. E recomendavel ofe-
recer, nesse primeiro momento, mais que um exemplo de cardapio diario,
ja que, nessa dieta, ha uma variedade e uma liberdade maior para compor
a alimentacdo do dia. Entdo, o aconselhado é oferecer multiplas alternati-
vas de refeicdes que podem auxiliar o paciente a compor uma alimentacédo
mais equilibrada.

A alimentacéo esta dividida, normalmente, em trés a quatro refeicoes
diarias, cuidando para que, ao final do dia, o aporte de gorduras obrigatorio
seja ingerido e a quantidade de carboidratos néo supere o calculado.

E livre a ingestdo de proteinas (carnes, embutidos, ovos, queijos, gela-
tinas dietéticas), ampliando a variedade de menus. As porcoes de gorduras e
carboidratos ndo sio pesadas, mas mensuradas a partir de medidas caseiras
(unidades, colheres, copos etc.).
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Os liquidos permitidos sao agua, chés e sucos ou qualquer outra bebida
“zero caloria” ou que contenha, em sua informacao nutricional, quantidade zero
de acucares. As infusoes de erva mate e outros tipos de chas ou café também sio
permitidos. Os sucos naturais de limao e maracuja bem diluidos sao liberados.

Como ha pouco material, em nosso pais, relacionado a contagem de
carboidratos para controle da epilepsia e as tabelas estrangeiras nao contem-
plam boa parte dos alimentos regionais brasileiros, a contagem de carboidra-
tos deve-se basear no preconizado pela Tabela de Contagem de Carboidratos
da Sociedade Brasileira de Diabetes (link na pagina 168). A medida da ceto-
nuria e a orientacao de suplementos de vitaminas e minerais também devem
ser implementadas.

Quadro 1: Alimentos permitidos sem restricdo de quantidade e
divididos em grupos

Grupo das carnes e ovos

» Carne bovina;

» Frango;

» Carne de peru;

» Todos os tipos de peixe (salmao, atum, bacalhau, sardinha, cagdo etc.);
» Frutos do mar (camardo e mexilhdo);

» Enlatados: atum e sardinha em oleo;

» Todos as carnes de porco (costela, lombo, pernil, bisteca etc.);

» Embutidos: linguica, salsicha, presunto, peito de peru, mortadela;

» Ovos no geral.

Grupo das gorduras

» Toucinho fresco/torresmo;

» Margarina, manteiga, creme vegetal, manteiga ghee;
» Azeite;

» Oleos vegetais (milho, soja, linhaca, canola etc.);

» TCM (triglicerideos de cadeia média), éleo de coco;
» Maionese;

» Creme de leite fresco.

Grupo das bebidas

» Suco de limdo ou maracuja bem diluido, com adocante;
» Refrigerante diet, zero ou light;

» Suco Clight® (zero carboidrato e zero acucar);

» Cha de ervas naturais e todos os de saché;

» Café infusdo.
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Grupo das sobremesas
» Gelatina em po6 sem sabor;
» Gelatina em po diet.

Observacgao:
» Leia sempre o réotulo dos alimentos industrializados, para garantir
que eles ndo contenham carboidrato (zero carboidrato, zero acu-
car). Caso possuam, desconte a quantidade do carboidrato total
calculado no dia.

Café da
manha

Lanche da
tarde

Tabela 45: Exemplo de esquema alimentar
(15 gramas de carboidrato/dia)

Alimento

» Cha de camomila (infusdo) sem acucar
ou com adocante

» Omelete com queijo mucarela, orégano
e toucinho

» Gelatina diet com pedacinhos de uva

» Salmdo grelhado com crosta de
castanhas

» Brocolis refogado ao alho e dleo

» Salada de acelga e pepino com mo-
lho de maionese (maionese, cebola e
salsinha)

» Suco de maracujd bem diluido com
adocante

» Morangos com chantilly

» Café (infus&o)
» Rolinho de peito de peru
» Mix de castanhas

» Filé de frango gratinado ao molho de
creme de leite e parmesao ralado
» Arroz integral

» Cenoura e vagem na manteiga

» Salada de agrido temperado com sal
e azeite

» Mate gelado (infusdo) sem agucar ou
com adogante

*CHO = carboidrato

Quantidade

» 1xicara de cha (210ml)
» 1unidade (1 ovo)

» 1 pote; 3 unidades
(CHO = 3)

» 1filé grande

» A vontade (ver lista)
» A vontade (ver lista)

» 1 copo (250ml)

» 5 unidades médias
(CHO =5)

» 1Xxicara de café (50ml)
» 2 fatias
» Y xicara de cha

» 1filé grande

» 1 colher de sopa
(CHO =5)

» 1colher de sopa de

cagja (CHO =2)
» A vontade (ver lista)

» 1copo (250ml)

9(0
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Tabela 46: Exemplo de algumas hortalicas com medida caseira,
gramagem e quantidade de carboidrato por porcdo

Medida usual Gramas CHO

1 colher de sopa cheia 36 1

Abobrinha italiana cozida 1 colher de sopa cheia 20 1

(picada)
1 colher de sopa cheia (¢}
1 colher de sopa cheia 0]
folha média 10 1
1 unidade média 0]
1unidade média 0
1 unidade média 0
1 colher de sopa cheia 25 2
1 colher de sopa cheia 10 0
1 colher de sopa cheia 10 1
1 colher de sopa cheia 25 2
1 colher de sopa cheia 12 1
1 colher de sopa cheia 20 2
1 colher de sopa cheia 25 4
1 ramo médio 60 4
1 colher de sopa cheia 25 2
1 colher de sopa cheia 20 (0}
1 colher de sopa cheia 18 1
1 colher de sopa cheia 15 1
i e e s o
1 colher de sopa cheia 13 1
1 colher de sopa cheia 40 3
1 colher de sopa cheia 10 (¢}
1 colher de sopa cheia 10 (0}
1 fatia média 20 1
1 colher de sopa cheia 20 2

Fonte: Adaptado da Tabela de Contagem de Carboidratos da Sociedade Brasileira de Diabetes, 2016'*
*CHO: carboidrato

A tabela completa com os demais alimentos e suas respectivas quantidades de carboidrato por por¢do pode ser
encontrada em: <http:/www.diabetes.org.br/publico/images/manual-de-contagem-de-carboidrato2016.pdf>.
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Quadro 2: Orientacdes gerais para a dieta de Atkins modificada

1) Respeite o limite de carboidratos estipulados no dia.
2) Aumente o consumo de alimentos liberados nas refeicoes.
3) Inclua sempre os alimentos fontes de gorduras nas refeicdes.

4) Pode-se usar todos os temperos naturais, como alho, cebola, louro,
cheiro-verde, horteld, orégano e manjericdo. Caso utilize a cebola em
maior quantidade (como guarni¢cdo), conte o carboidrato.

5) Pode-se usar esséncia de baunilha ou de frutas com adocante no
creme de leite.

6) Pode-se usar adogantes artificiais sem lactose, sem frutose e sem
sorbitol.

7) Com os alimentos, pode-se preparar: sopas, frituras, saladas, cozi-
dos ou assados.

8) Ofereca todas as refeicdes nos horarios estabelecidos.

Quadro 3: Dicas de preparacdes

1) Utilize sal, vinagre e azeite para temperar as saladas.

2) Doure o toucinho fresco (alimento liberado) e acrescente aos
legumes/verduras ou a peixes, carnes e frango.

3) Pode-se preparar molho consistente com maionese, suco de limao
e cebola ralada e acrescentar sobre a carne bovina ou frango, para
gratinar no forno.

4) Pode-se acrescentar maionese as saladas. Exemplo: repolho e ce-
noura ralada com maionese.

5) Gelatina diet pode ser utilizada como sobremesa. Gelatina incolor
pode ser utilizada para dar consisténcia.

6) Pode-se preparar purés com os alimentos do grupo das hortalicas,
acrescentando manteiga para dar a consisténcia.

7) Pode-se preparar patés de atum, sardinha (enlatados) ou outros
produtos proteicos com creme de leite ou maionese e azeitonas.
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Dieta cetogénica
em crian¢as menores
de 2 anos

urante muito tempo, a dieta cetogénica néo foi recomendada para

uso em criancas menores de 2 anos, por se tratar de uma popu-

lacdo vulneravel com requisitos nutricionais especificos, em um
periodo crucial do desenvolvimento. Atualmente, sabemos que a DC ¢
altamente eficaz e bem tolerada em criancas dessa faixa etaria com epi-
lepsia**, e o controle das crises epilépticas pode ser alcancado e mantido
nesse grupo de pacientes.

Se voceé ja leu este livro até aqui, provavelmente ja recebeu muitas
informacdes sobre a dieta nessa faixa etaria. Para facilitar o manejo nesse
publico, este capitulo se propde a descrever as diretrizes recomendadas no
guideline publicado em 2016 por um consenso de dez especialistas de varios
servicos internacionais de dieta cetogénica, baseado nas melhores evidéncias

e nas opinides dos estudiosos'”.

440.@’



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

Essas diretrizes representam o primeiro esforco internacional para
identificar pontos em comum no uso clinico da DC em menores de 2
anos. Todos os membros do projeto e do grupo de revisiao concorda-
ram na maioria dos temas. As areas de maiores discussoes foram a esco-
lha da proporcéo inicial da DC, como iniciar a dieta e como elaborar
sua composicdo nutricional para atingir a cetose adequada, respeitando
0s requisitos especificos da crianca menor de 2 anos. As Recommended
Daily Allowances (RDA) referidas sido as dos paises que participaram na
elaboracdo desse consenso: Alemanha, Austria, Estados Unidos, Franca,
Holanda e Reino Unido.

A elaboracéo dessas recomendacoes para uso em menores de 2 anos
incentiva a implementacao segura e efetiva da dieta cetogénica nesse grupo
vulneravel de pacientes.

15.1 - Indicacoes e contraindicacdes nessa
faixa etdria

Atualmente, a DC ¢ adotada em criancas com sindromes epilépticas
refratarias, como os espasmos infantis que nao responderam aos farma-
cos de primeira linha, sindrome de Ohtahara, epilepsia com crises focais
migratorias e epilepsia focal refrataria, enquanto aguardam a cirurgia. Da
mesma forma, na deficiéncia do transportador de glicose GLUT-1 e na
deficiencia do complexo piruvato desidrogenase, a dieta cetogénica é o
tratamento de escolha.
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Tabela 47: Indicacdes e contraindicacdes da dieta cetogénica
em menores de 2 anos

Epilepsia:
Epilepsia refrataria apds uso de dois FAE;
Sindrome de West;
Sindrome de Ohtahara;
Epilepsia focal, enquanto aguarda cirurgia.
Doenc¢a metabdlica:
Deficiéncia de GLUT-1
Deficiéncia de piruvato desidrogenase
Doenca mitocondrial

| Contraindicagies
Absolutas:

Defeitos da oxidacdo dos acidos graxos (VLCAD, LCHAD, MCAD,
OCTN2, CPT1, CPT2);

Deficiéncia de piruvato carboxilase e outros defeitos da gliconeogéne-
se (deficiéncia de frutose-1,6-difosfatase);

Doencas do acumulo de glicogénio (exceto tipo 2);
Defeitos de cetdlise;

Defeitos da cetogénese;

Porfirias;

Sindrome do QT longo e outras doencas cardiacas;
Insuficiéncias hepatica, renal e pancreatica;
Hiperinsulinismo.

Relativas:

Incapacidade de manter nutricdo adequada;
Indicacdo de cirurgia;

Mé aderéncia dos pais e/ou cuidadores ao tratamento;
Atraso de crescimento;

Refluxo gastrointestinal severo;

Hipercolesterolemia familiar.
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15.2 Preparando para o tratamento

A DC requer um alto grau de dedicacio e atencido dos profissionais e
familiares. E importante o trabalho conjunto de uma equipe multiprofissio-
nal com neurologista infantil/pediatra, nutricionista, enfermeira e, se possi-
vel, a colaboracdo de um farmacéutico, pois é necessario avaliar as condicoes
clinicas, nutricionais e bioquimicas da crianca.

Antes de iniciar o tratamento, os exames laboratoriais, sangue e urina,
sao altamente recomendados. Tais exames estdo comentados no capitulo de
exames laboratoriais e na tabela 51 deste livro.

15.3 Qual dieta escolher e como iniciar

A DC classica na proporcao 3:1 é a mais frequentemente utilizada nessa
faixa etaria, para alcancar melhor as necessidades proteicas. Varios estudos
mostram que as proporcoes 2,5:1 e 4:1 podem ser utilizadas, com adequado
controle da tolerancia, da cetose e de efeitos adversos.

O consenso recomenda que as criancas menores de 12 meses sejam
internadas em um hospital para o comeco da DC, sem a realizacao de jejum,
com inicio gradual e individualizado da DC. A maioria dos centros comeca
na proporcao 1:1, com o total de calorias diarias, aumentando diariamente a
proporcao até 3:1, com base na tolerancia.

A DC pode ser ajustada para uma proporcao menor (2,5:1 ou 2:1) ou
maior (3,5:1 ou 4:1) com base no nivel de cetose e tolerancia. Uma formula
cetogénica com relacdo 3:1 pode ser usada pura ou combinada com leite
materno. O calculo cuidadoso para verificar se as necessidades individuais
sao alcancadas é altamente recomendado, especialmente quando a propor-
cdo 4:1 ¢ aplicada.

Calorias

As necessidades caloricas de bebés com epilepsia podem variar muito.
Nao ha consenso na literatura sobre como calcular a necessidade calorica
em lactentes menores de 6 meses de idade. Muitas vezes, ¢ utilizada uma
porcentagem (75% e 100%) da necessidade calorica recomendada (RDA)
ou um calculo individual é feito com base na historia alimentar da crianca.
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A necessidade calorica total depende da atividade fisica, que pode ser
influenciada por crises epilépticas, o FAE utilizado e, possivelmente, o grau
de espasticidade ou frequéncia do espasmo muscular durante as crises epi-
lépticas. As RDAs sdo recomendacdes para grupos de criancas saudaveis,
sendo, entdo, menos adequadas para o individuo com epilepsia, mas ainda
sdo as unicas recomendacoes validadas disponiveis (tabela 48).

Tabela 48: Necessidade caldrica para criancas de acordo com

a RDA?
Peso/kg Kcal/Kg/dia
3,8-5,9 100-95
6-7,9 95-85
8-10 85-80

"RDA de Alemanha, Austria, Estados Unidos, Franca, Holanda e Reino Unido

Recomendacoes do consenso: para os bebés, a necessidade caldrica deve
basear-se no registro alimentar didrio, em comparacdo com a RDA para
idade, sexo e crescimento recente.

Se houver um declinio recente na curva de crescimento ou a falta de cresci-
mento, ¢ necessdria uma quantidade adicional de calorias. O uso das rela-
coes peso ideal/idade ou peso/altura é algo que deve ser considerado para
garantir a recuperagdo do crescimento. Se os bebés ganharam uma grande
quantidade de peso (por exemplo, apos o uso de hormonio adrenocorticotro-
fico— ACTH), ¢ importante determinar o peso/idade ou o peso/altura mais
apropriados para um cdlculo adequado da dieta.

O consumo de energia deve ser ajustado com frequéncia (as vezes, semanal-
mente), com base na avaliacdo da curva de crescimento e de mudancas no
nivel de atividade e/ou doenca.

Gordura

A DC classica ¢ baseada em triglicerideos de cadeia longa (TCL)
e elaborada em diferentes proporcoes. A maioria dos bebés usa a dieta
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cetogénica classica na proporcdo de 3:1. Com base na tolerancia indi-
vidual e/ou no nivel de cetose, pode ser utilizada uma proporcao dife-
rente (2:1 e 4:1).

O uso de triglicerideos de cadeia média (TCM) em lactentes é limi-
tado. Em criancas mais velhas, é possivel adotar uma emulsio com TCM
50%, adicionada a um produto lacteo (com baixo teor de gordura — 50%)
ou uma pequena quantidade de emulsao com 20% de TCM. A quantidade
desses triglicerideos ¢ adaptada com base no nivel de cetose e tolerancia.
Normalmente, o bebé vai tolerar uma quantidade de TCM que represente
10% a 25% da necessidade calorica didria.

Proteina

As necessidades proteicas de bebés com epilepsia sdo as mesmas de
criancas saudaveis. Muitas vezes, para 10% da necessidade calorica combi-
nada de proteina e carboidratos, assume-se que é recomendado 1g de prote-
ina/kg de peso corporal; outras vezes, relata-se a ingestdo de proteina de 5%
a 7% da necessidade calorica diaria ou faz-se referéncia as RDAs.

Com a dieta classica, o alcance de uma ingestao proteica adequada
na proporcdo ¢ feito a custa da quantidade permitida de carboidratos.
Portanto, para a crianca com atraso de desenvolvimento psicomotor, com
uma real chance de atraso de crescimento, a proporcao de 3:1 é geral-
mente escolhida.

Recomendacoes do consenso: para lactentes, a ingestdo de proteinas com

base na RDA ¢ aconselhada (tabela 49). Se houver um declinio recente na

curva de crescimento ou a falta de crescimento, ¢ importante uma inges-
tao adequada de proteina. Deve-se considerar a relacdo peso ideal/idade ou
peso/altura para garantir o crescimento de recuperacao.

Se 0 bebé ganhou uma grande quantidade de peso, ¢ importante determinar

o pesofidade ou peso/altura mais apropriados para o cdlculo adequado da

dieta. O objetivo € alcancar a quantidade ideal de proteina e verificar se

a quantidade de proteina estd acima da recomendacdo minima da World

Health Organization (WHO). A dieta deve ser ajustada com frequéncia (as

vezes, semanalmente), com base no ganho de peso.
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Tabela 49: Recomendacdo de ingesta proteica diaria para crian-
cas em dieta cetogénica baseada na RDA ou WHO/FAO

Peso/kg (usar Proteina g/kg/dia  Proteina g/kg/

peso ideal/idade) durante DC? dia WHO/FAO
3,8-5,9 2-1,6 1,77 - 1,36°
6-7,9 1,5-1,3 1,24-1,12°
8-10 1,2-1,1 1,12-0,86¢

"RDA de Alemanha, Austria, Estados Unidos, Franca, Holanda e Reino Unido
"WHO 2001: nivel de seguranca para crescimento + 1,96 SD
‘FAO, 2013

Carboidratos

A quantidade permitida de carboidratos resulta do calculo das
necessidades calorica e proteica e do estabelecimento da quantidade
necessaria de gordura.

O total permitido de carboidratos ¢ dividido ao longo do dia para
prevenir efeitos adversos, como hipoglicemia ou cetose excessiva. Os edul-
corantes artificiais devem ser evitados por lactentes.

A introducéo de alimentos solidos, quando na idade e desenvolvimento
apropriados, permite o aumento da quantidade de fibras, uma vez que a cons-
tipacdo é um efeito adverso frequente da DC. A possivel presenca de carboidra-
tos reabsorviveis em medicamentos e suprimentos nao deve ser negligenciada.

Recomendagoes: o médico assistente deve consultar o farmacéutico para
obter medicacao adequada (alternativa) sem acticar.

Liquidos

No passado, a dieta cetogénica era realizada com restricdo de liquidos.
Acreditava-se que uma leve desidratacdo era importante para uma eficacia
melhor da dieta. Essas teorias ndo se comprovaram nos estudos e nao foi
encontrado qualquer mecanismo demonstrando que a hidratacdo excessiva
teria algum efeito negativo nas crises epilépticas.

Recomendacgoes: a restricao de liquidos pode propiciar o desenvolvimento de cdl-
culos rendais, sendo necessaria uma hidratacdo adequada. Recomenda-se uma ingestdo
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de liquidos ao longo do dia apropriada para idade e peso, com base na RDA. A ingesta
deve ser individualmente calculada e ajustada frequentemente, com base no ganho de
peso e em exames bioquimicos (por exemplo: indice de cdlcio — creatinina na urina),
como se vé na tabela 50.

Tabela 50: Recomendacao de ingesta de liquidos baseada

na RDA?
Peso/kg ml/kg/dia
1-3 3,8-5,9 150 - 140
4-6 6-7,9 120 - 110
7-12 8-10 100-90

"RDA de Alemanha, Austria, Estados Unidos, Franca, Holanda e Reino Unido

Vitaminas e minerais

A dieta cetogénica classica ¢ pobre em micronutrientes. A possivel pre-
senca de carboidratos absorviveis/reabsorviveis nos suplementos vitamini-
cos/minerais nao deve ser ignorada. Alguns FAE tém interacoes com certas
vitaminas e minerais, influenciando, por exemplo, a absorcao de acido folico
e o metabolismo do calcio e vitamina D.

Recomendacoes: com a suplementacdo adequada, a ingestdo de micronutrien-

tes deve ser calculada individualmente, correspondendo as recomendagoes

para idade e peso. Na transicdo de uma dieta com formula cetogénica para

a dieta caseira, a ingestdo de micronutrientes deve ser avaliada e a suple-

mentacdo iniciada conforme necessario (por exemplo, quando a ingestdo de

formula corresponde a menos de 80% do valor energético).

15.4 Tratamento

Avaliacao pré-dieta cetogénica

Antes do inicio da DC, exames laboratoriais e de urina devem ser realiza-
dos para afastar as contraindicacoes ou deficiéncias pré-existentes (tabela 51).
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Tabela 51: Exames pré-dieta sugeridos

Hemograma

Soédio, potdssio

Ureia, creatinina
Bicarbonato e albumina
Perfil hepatico

Calcio, fosforo, magnésio
Glicose

Vitamina D

Perfil lipidico

Perfil de acilcarnitina
Urina: relacdo cdlcio-creatinina, hematuria, acidos organicos

Vitaminas A, B12, E
Zinco, selénio, cobre
Acido félico, ferritina

Controle durante o inicio da dieta cetogénica

No inicio da dieta, recomenda-se verificar diariamente a aceitacao e a
tolerancia, ou seja, distarbios gastrointestinais, vomitos etc.

Durante a DC, a crianca pode continuar com a alimentacdo por mama-
deira. Na pratica diaria, a maioria dos bebés com epilepsia grave tém difi-
culdades de alimentac@o e podem necessitar de sonda nasogastrica no inicio
da dieta cetogénica.

E possivel continuar usando uma quantidade limitada de leite materno
ordenhado, combinado/misturado com a férmula cetogénica 3:1. Se nio
houver leite materno ordenhado, uma quantidade limitada de formula infan-
til padrdo pode ser usada para combinar/misturar com a formula cetogénica.
A dieta pode ser administrada por mamadeira ou via enteral.

Em alguns casos, a amamentacdo ao peito pode ser possivel apos a
administracio de uma quantidade controlada de formula cetogénica, que
vai depender do controle das crises e do nivel de cetose. Nessa situacao,
recomenda-se o uso de formula cetogénica 3:1. Em alguns desses casos,
a formula cetogénica 4:1 pode ser necessaria, mas somente apds um cal-
culo cuidadoso e monitoramento. Em algumas situacdes (lactentes muito

b 0



Coordenacéo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

pequenos), a amamentacdo sob demanda pode ser possivel, mas depende
muito da frequéncia de crises e do nivel de cetose.

Glicose

Pode ocorrer hipoglicemia durante o inicio da dieta, embora seja inco-
mum na auséncia de uma doenca metabélica. Inicialmente, a glicemia deve
ser verificada duas vezes por dia (ou mais, com base em sintomas hipoglicé-
micos) e essa frequéncia deve ser ajustada com base na tolerancia. A hipogli-
cemia é definida como niveis de glicose abaixo de 40mg/dl e deve ser tratada
imediatamente com 2g a 4g de carboidratos. Lactentes com glicemia acima
de 40mg/dl, mas com sintomas de hipoglicemia também devem ser tratados
da mesma forma. A glicemia deve ser verificada apos 15 e 20 minutos e, se
ndo melhorar, o tratamento deve ser repetido.

Cetonas

O nivel de corpos cetonicos no sangue vai aumentar. O monitoramento
garante a obtencao de um nivel terapéutico, sem sintomas de cetose excessiva.
Os corpos cetonicos podem ser medidos no sangue ou na urina. A medida no
sangue é recomendada durante o inicio da DC por ser mais precisa e nao afe-
tada pela dilui¢io da urina ou quaisquer possiveis alteracdes na homeostase dos
liquidos possiveis de ocorrer em lactentes muito jovens. As cetonas no sangue
devem ser verificadas duas vezes ao dia. A hipercetose é definida como acima de
Smmol/l no sangue e deve ser tratada com 2g a 4g de carboidratos. O indicado é
rechecar apos 15 e 20 minutos e, se ndo melhorar, repetir o tratamento.

Alteracdes gastrointestinais

As alteracOes gastrointestinais, como vomitos, nauseas, diarreia e
desconforto abdominal, sio efeitos colaterais comuns da dieta cetogénica,
porém, geralmente, podem ser avaliadas pela manipulacio da dieta e a
modificacdo do plano inicial de introducao.

Existe o risco de as criancas com refluxo gastroesofagico preexistente terem
sintomas exacerbados pela grande quantidade de gordura e o esvaziamento gas-
trico tardio. O uso de medicacéo antirrefluxo ajuda a aliviar os sintomas.

A constipacdo é a mais comum das complicacdes relatadas e pode
estar presente antes do inicio da dieta. Mesmo que alteracoes na DC mini-

mizem o problema, muitas criancas precisam de tratamento adicional com
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medicacdo. Quando a quantidade de gordura ¢ aumentada gradualmente, o
risco de efeitos adversos é limitado.

15.5 Seguimento e efeitos adversos

Glicose/cetonas

Existe risco de hipoglicemia, acidose, desidratacio e altos niveis de
cetonas no inicio da dieta cetogénica, com risco aumentado de hipercetose e
acidose metabolica, quando em uso concomitante dos inibidores de anidrase

carbonica (topiramato ou zonisamida).

Alteracdes gastrointestinais
Vomitos, nauseas, diarreia e desconforto abdominal sio efeitos colaterais
comuns da DC, mas, geralmente, podem ser aliviados com a manipulacéo da dieta.

Crescimento

Ha evidéncias de que criancas na DC tém o crescimento comprome-
tido, especialmente as menores. Embora o atraso no crescimento possa ser
um problema em criancas na dieta cetogénica classica e com TCM — e de este
altimo proporcionar uma ingestdao de proteina significativamente maior —,
foi sugerida uma proporcdo de proteina para oferta calorica de, pelo menos,
1,5g de proteina/100kcal para ajudar a prevenir o atraso do crescimento.

Deficiéncias nutricionais

As criancas com epilepsia farmaco-resistente podem apresentar defi-
ciéncia de vitamina D antes mesmo de iniciar a dieta e, embora os niveis
possam ser normalizados com suplementacio, foi descrita uma reduc¢éo no
contetdo de minerais nos ossos do corpo e da coluna durante a DC, apesar
da reducao de FAE.

Foi mencionada deficiéncia de selénio em criancas tratadas com dieta
cetogeénica, que pode levar a insuficiencia miocardica. A hipomagnesemia
também foi relatada e pode ser um problema, especialmente para criancas
em DC classica, apesar da suplementacdo com micronutrientes.

A deficiéncia de vitamina C foi relatada em uma crianca submetida a
dieta, porém os niveis de vitaminas lipossoltveis, A e E podem ser aumentados
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em consequéncia de uma alta ingestdo de gordura. Uma reducdo dos niveis
de carnitina em criancas e adultos jovens durante os primeiros meses de DC
foi descrita, requerendo suplementacio, em alguns casos, embora os niveis
tendam a se normalizar durante o tratamento com a dieta cetogénica.

Alteracdes cardiovasculares

Os niveis plasmaticos de lipidios frequentemente séo elevados pela DC,
e um aumento significativo nas lipoproteinas apo-B foi relatado em criancas
apos seis meses da dieta. Embora haja evidéncias de uma normalizacdo do
quadro com a persisténcia no tratamento, isso gera preocupacdo com os
efeitos adversos em longo prazo sobre a funcdo vascular. Estudos sugerem
que, embora a rigidez arterial possa aumentar inicialmente, as alteracdes na
funcio arterial observadas no primeiro ano do tratamento com a dieta ceto-

geénica ndo sdo significativas apos 24 meses e parecem ser reversiveis.

Calculo renal

O risco de calculo renal pela DC em lactentes é maior, quando compara-
dos as criancas mais velhas. A presenca de hipercalcitiria também aumenta o
risco de desenvolvimento de calculos renais. Calculos de acido urico, oxalato
de calcio e fosfato de calcio ou mistos foram relatados em até 7% das criancas
submetidas a dieta. O risco é maior com o tratamento em longo prazo e o
uso concomitante de inibidores de anidrase carbonica. O uso do citrato de
potassio, que teoricamente alcaliniza a urina e solubiliza o calcio urinario,

pode prevenir calculos renais, principalmente nos pacientes de risco maior,

Outros efeitos colaterais

Outros efeitos secundarios relatados e raros sio: aumento do risco de
infecco, elevacio do acido turico sérico, fraturas, pancreatite, pneumonia
por aspiracdo lipidica e anormalidades cardiacas.

Efeitos adversos da dieta cetogénica relatados em lactentes
Os efeitos adversos mais frequentemente observados em lactentes foram
disturbios gastrointestinais, especialmente constipacio e refluxo, alteracao dos
niveis de colesterol, calculos renais e acidose. A maioria dos efeitos colaterais
foram transitorios e puderam ser controlados sem a retirada da DC, mantendo

um alto nivel de monitoramento, conforme recomendado na tabela 52.
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Ajuste fino

Quando a cetose nao atinge o nivel adequado (2mmol a 5mmol/l no
sangue) dentro de duas semanas apos o inicio da dieta, ¢ importante ajustar
a proporcao da dieta, para otimizar o efeito. Também devemos excluir o uso
de medicacao, incluindo solucao endovenosa, que pode conter quantidades
significativas de glicose ou outros carboidratos.

Alimentos solidos devem ser introduzidos entre 4 e 6 meses de idade,
para estimular a atividade motora oral e evitar a aversao alimentar.

Pode-se utilizar a formula cetogénica mesclada com alimentos solidos,
mantendo a dieta cetogénica classica. As receitas podem ser calculadas com
base na proporc¢éo da dieta original (3:1). Com a idade de 9 a 12 meses,
quando mais alimentos com carboidratos sao introduzidos (como péo e
batatas), uma versio da DC mais liberal com uma baixa dose de TCM é
possivel e bem tolerada. O TCM pode ser misturado com um produto lacteo
(com baixo teor de gordura) e aumentado gradualmente.

A DC com TCM completa (50% a 60% de energia do TCM) permite
uma quantidade generosa de proteinas e carboidratos, mas nao é reco-
mendada por ser mal tolerada na infancia.

Tabela 52: Monitoramento clinico no seguimento

Avaliar eficacia: diario de A cada visita
crises, revisar medicacao

Avaliar a tolerancia e efeitos A cada visita
adversos: funcdo intestinal,
sono, comportamento, apetite

Peso, altura e perimetro cefalico PAX¥eEleERYNIT]

Exame de sangue e urina Ver tabela 53. Se necessario, deve
ser repetido com mais frequéncia

Ultrassom renal Apods 12 meses em DC ou antes, se
houver indicacdo clinica, como he-
maturia ou irritabilidade

Quando clinicamente indicado
No inicio e se clinicamente indicado

Densitometria por dupla N&o é recomendada de rotina, pela
emissao de raios X (DEXA) falta de pardmetros nessa faixa etaria
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Tabela 53: Monitoramento bioguimico no seguimento

Epilepsia:

Hemograma

Sodio, potassio, ureia, creatinina, Seis semanas, trés meses, seis
bicarb to e albumina meses e a cada seis meses

Perfil hepatico Seis semanas, trés meses, seis
meses e a cada seis meses

Calcio, fosforo e mag o Seis semanas, trés meses, seis
meses e a cada seis meses

Glicose Seis semanas, trés meses, seis
meses e a cada seis meses

Vitamina D Apos trés meses, seis meses
e a cada seis meses

Perfil lipidico (repetir com jejum Apos trés meses, seis meses
alterado) e a cada seis meses

Perfil de acilcarnitina e carnitina livre Apods trés meses, seis meses
e a cada seis meses

Urina: relac&o calcio/creatinina, Seis semanas, trés meses, seis
hematuria meses e a cada seis meses

Recomendado:

Vitaminas A, B12 e
Zinco, selénio, cobre Seis meses e a cada 12 meses

Acido fdlico, ferritina Seis meses e a cada 12 meses

Seis semanas, trés meses, seis
meses e a cada seis meses

Seis meses e a cada 12 meses

15.6 Situacoes de emergéncia

Durante uma doenca intercorrente, existe o risco de o lactente apresen-
tar hipercetose, pela ingestao reduzida de calorias e carboidratos em combi-
nacao com metabolismo elevado, devido a doenca. Sao necessarias medicoes
frequentes de cetose/glicemia, com uso de carboidratos adicionais, conforme
necessario (solucdo de reidratacio oral, solucao de glicose etc.).

Ao calcular a quantidade permitida de solucao de reidratacao oral
por 24 horas, o nivel de carboidrato da DC calculado individualmente sera
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inicialmente assumido. Quando a crianca se recuperar, a formula cetogénica
e/ou alimentos solidos devem ser reintroduzidos gradualmente.

No caso de uma crianca em dieta cetogénica que precisa fazer jejum
por via oral e requer hidratacéo por via intravenosa, solucdes contendo gli-
cose devem ser evitadas. Deve-se adotar uma solucao salina de 0,45% ou
0,9%. Sao necessarias dosagens frequentes de cetose/glicemia.

Se a crianca se alimenta por via enteral ou gastrostomia, uma DC liquida
pode ser utilizada, se tolerada. E necessario cuidado para evitar a aspiracao.

15.7 Seguimento e descontinuacao

O objetivo geral do tratamento é reduzir ou controlar as crises epilépti-
cas. E importante que as crises sejam documentadas em um diario. Ganhos
secundarios sdo a reducdo de FAE e a melhora da atencdo, embora nenhum
desses eventos possa ser previsto.

Nos espasmos infantis, o objetivo varia de acordo com o curso da
doenca. Quando a dieta cetogénica é usada como tratamento de primeira,
segunda ou terceira linha, o objetivo é ficar livre de crises. Se focada no
espasmo infantil resistente ao tratamento, os objetivos gerais sdo semelhan-
tes aos de outras sindromes epilépticas resistentes aos FAE, como diminui-
cao das crises e reducdo de FAE.

Uma melhora cognitiva ou psicomotora ¢é frequentemente observada.
Os dados atuais sdo limitados por estudos ndo controlados com amostras
pequenas. O uso de escalas validadas de desenvolvimento neurologico ou
testes padronizados, que podem ser repetidos para avaliar o estado de alerta
ou atencdo, permitem uma avaliacdo melhor das criancas.

Avaliacdo da eficacia

Uma avaliacdo formal da eficacia da dieta deve ser feita pela equipe
multiprofissional (incluindo neurologista e nutricionista), em discussio com
a familia a qualquer momento, considerando a tolerancia e a capacidade dos
pais/cuidadores de aderir completamente as restricdes dietéticas.

Recomendacoes: a DC deve ser mantida por dois a trés meses para avalia-
¢do da eficacia. Durante esse periodo, pode ser necessdrio o ajuste fino da dieta.
Em paciente com espasmo infantil submetido a dieta cetogénica como primeiro,
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segundo ou terceiro tratamento (tendo como objetivo o controle total de crises),
apos um mes de dieta, deve ser avaliada a necessidade de um tratamento adicional.

Descontinuacao

Geralmente, a dieta cetogénica é mantida por, no minimo, dois anos
em criancas que obtiveram o controle efetivo de crises. Ha evidéncias de
que o controle de crises pode ser conservado apos um retorno a uma dieta
normal em pacientes infantis que tém uma resposta positiva a DC. Criancas
com deficiéncia de GLUT-1 e deficiéncia de piruvato desidrogenase geral-
mente mantém a dieta. No entanto, ao longo do tempo, é possivel reduzir a
proporc¢ao da DC. No espasmo infantil, um estudo randomizou os pacientes
livres de crises para descontinuar a dieta no curto prazo (oito meses) ou no
longo prazo (dois anos), ndo observando diferenca na taxa de recaida entre
os dois grupos. Considerando a possibilidade de efeitos adversos, incluindo
alteracao de crescimento, um tempo menor de duracao da DC no espasmo
infantil deve ser considerado.

O desmame deve ser feito gradualmente, ao longo de semanas ou
meses. Quanto maior o tempo que a crianca esteve em dieta cetogénica,
maior serd o periodo de retirada; se estiver livre de crises, realizar em trés a
quatro meses. A propor¢do da DC deve ser reduzida lentamente, 0,25, 0,5
ou 1 a cada poucos dias, semanas ou mais lentamente. Por outro lado, se
ndo houve qualquer beneficio com a dieta, é possivel fazer a retirada total
em duas semanas. Os niveis de cetonas devem ser monitorados durante a
retirada, e quando ndo estiverem mais presentes nos testes de sangue ou
urina, a transicdo para a dieta normal pode ser feita com rapidez. Se em
qualquer momento da retirada as crises aumentarem, pode-se voltar a tltima
proporcéo utilizada.
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A dieta cetogénica
em situagcoes especiais

m algumas situacoes durante o tratamento com a DC, sdo necessarias
orientacdes especiais para que a cetose e a eficacia da DC ndo sejam
prejudicadas. E muito importante a interacdo entre a equipe multi-
profissional e pais/cuidadores, para que estes se sintam seguros e conforta-

veis durante essas intercorréncias.

16.1 Doencas intercorrentes

As criancas podem apresentar doencas intercorrentes que necessitem
de antitérmicos, antibioticos e outras medicacoes. E importante usar
farmacos que ndo contenham carboidratos em sua composicdo, como
lactose, frutose, sacarose, sorbitol ou dlcool. Deve-se adotar, de prefe-
réncia, comprimidos ou capsulas e evitar soro glicosado endovenoso e
solucoes de reidratacdo oral.

Se a crianga apresentar vomitos ou diarreia, as refeicdes cetogénicas
devem ser interrompidas temporariamente e devemos assegurar a hidratacéo
com liquidos, oferecendo, por exemplo, um caldo diluido ou gelatina sem

acucar. Se persistirem os vomitos e a diarreia, recomenda-se oferecer solucéo
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de reidratacao oral (por, no maximo, 24 horas) e, aos poucos, voltar as refei-
coes cetogénicas em meia porcao, de facil digestdo, como uma gemada ceto-
geénica ou salada de frango, aumentando a oferta conforme a tolerancia.

O médico deve orientar os responsaveis sobre os sintomas e o que fazer
em caso de hipoglicemia ou hipercetose.

16.2 Unidade de Terapia Intensiva - Coma
induzido devido a status epilepticus

Pre-dieta:

» Avaliacdo pelo neurologista/epileptologista,;

» Afastar as contraindicacoes;

» Avaliacdo do nutricionista para determinar féormula, proporcao e
calorias. A nutricdo via enteral deve ser a preferida, com a formula
cetogénica na proporcao 4:1. Se necessario, a via parenteral pode
ser utilizada.

Inicio da dieta cetogénica: ver anexo 1

» Rever toda a medicacdo quanto ao contetido de carboidratos e trocar,
se necessario. Atenc¢do ao uso de corticoides, que podem aumentar
os niveis de glicose e negativar a cetose;

» Nao manter solucio glicosada continua, somente soro fisiologico 0,9%;

» Em caso de efeito adverso que nio é revertido, descontinuar a DC
em trés dias;

» Se ndo houver melhora no controle das crises epilépticas apos trés
semanas, descontinuar a DC, gradativamente, por trés dias;

» Falha de resposta a DC devido a cetose insuficiente pode estar rela-
cionada ao excesso de carboidratos das medicacdes ou a erros no
calculo da proporcao da dieta ou na quantidade de calorias. Mesmo
uma pequena quantidade de solucdes com glicose utilizadas para
lavar a via de infusao pode prejudicar a cetose;

» Se houver melhora das crises epilépticas, a DC deve ser mantida,

com transi¢do para via oral e seguimento ambulatorial.
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16.3 Durante o jejum via oral para procedimentos
ou cirurgia

Jejum: sdo permitidos liquidos livres de acucar e cafeina: agua, gelo,
sodas diet sem cafeina e gelatinas sem acucar.
Medicacoes: utilizar farmacos com a menor quantidade de carboidra-
tos possivel — comprimidos triturados ou via endovenosa (comprimi-
dos mastigaveis, xaropes e elixir sao proibidos). Checar com a farmacia
antes de solicitar a medicacdo. Coloque no prontuario como “alergia a
carboidratos” para evitar erros.
Solucdes endovenosas: usar soro fisiologico ou ringer-lactato. Evitar
solucoes glicosadas, exceto se o periodo de jejum for superior a 12
horas, sendo necessario manter nivel de glicose estavel entre 50mg%
e 70mg% (utilizar SG 2,5% ou 5%). Checar os eletrdlitos e tratar aci-
dose, se necessario. Em caso de jejum prolongado, manter soro endo-
venoso com aporte hidrico calculado de acordo com o peso, com a
mesma quantidade de glicose que o paciente ingere habitualmente em
sua dieta (saber quantos gramas de carboidrato sdo ingeridos ao dia),
e soro fisiologico e potassio, de acordo com suas necessidades basais.
Glicemia: checar antes da cirurgia e a cada uma a duas horas até a esta-
bilizacdo pos-cirtrgica. Se < 50mg%, administrar SG 2,5% ou 5% para
manter a glicemia entre 50mg% e 70mg%. Os niveis de glicose podem
aumentar no pos-operatorio devido ao estresse.
Bicarbonato (CO,): checar antes da cirurgia e cada duas horas. O
jejum prolongado pode resultar em cetose e acidose. Administrar
bicarbonato endovenoso para corrigir a acidose.
Volume de liquidos: manter a hidratacdo adequada ao longo do dia.
Utilizar a orientacéo de Holliday-Segar:

» 1kg-10kg: 100ml/kg

» 11kg-20kg: 1.000ml + 50ml/kg a cada kg > 10kg

» >20kg: 1.500ml + 20ml/kg a cada kg > 20kg
Reintroducio da dieta

» Alimentacao via oral: iniciar com liquidos sem carboidra-

tos e cafeina ou bebida com baixo contetudo de carboidrato e
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eletrolitos. Progredir com meia refeicdo cetogénica sem acrés-
cimo de gordura (manteiga ou 6leo) e, depois, para refeicoes
completas. Podemos utilizar o abacate, que é rico em gorduras e
bem tolerado nessa fase como alimento solido.

» Alimentacao via gastrica: iniciar com bebida com baixo conte-
udo de carboidrato e eletrélitos, como o Pedialyte, e progredir
com meia formula cetogénica comercial ou refeicdo cetogénica
e, depois, para refeicdes completas.

16.4 Em outras restricoes alimentares

Dieta livre de gluten e caseina: a DC classica dificilmente contera
glaten, pois, normalmente, essa proteina esta presente em alimentos
com altos teores de carboidrato, exceto se alimentos como bolachas e
panquecas com farinha de trigo forem usados como opc¢ao de refeicéo.
A caseina esta presente em alimentos com leite e derivados, entdo estes
devem ser substituidos por produtos a base de soja ou outros vegetais.
Dieta para intolerancia a lactose: a DC contém baixo teor de lactose,
presente no creme de leite, queijos e coalhada. Esses alimentos podem
ser substituidos, se preciso, por creme e queijos de soja, por exemplo.
Dieta vegetariana: se o paciente ndo puder consumir alimentos de
origem animal, estes devem ser substituidos por itens de origem vege-
tal, dependendo da restricio de cada um. Vegetarianos com restricao
somente de carnes vermelhas podem ingerir peixes, leite e derivados
e ovos sem muita mudanca na dieta classica. Se o paciente nao puder
comer qualquer tipo de carne, ovos, leite e derivados, estes devem ser
substituidos por outros, como creme de soja, 0leos vegetais e legumi-
nosas como fonte proteica.

Uso de espessantes: muitos pacientes possuem disfagia e precisam
utilizar espessantes na alimentacéo. Como é normal que os espessantes
possuam carboidratos, ¢ necessario inclui-los no calculo da DC para
que a propor¢ao gordura: proteina + carboidrato seja mantida. A quan-
tidade de espessante vai depender da indicacio de consisténcia que for
orientada pelo profissional fonoaudiologo para cada paciente.
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Anexo 1

Dieta cetogénica
durante a internacao

Sugestao de protocolo de introducao durante a internacao

» Avaliacdo e indicac¢éo da dieta cetogénica;

» Medicacoes: utilizar formulacoes com menos carboidrato, sempre que
possivel. Dar preferéncia para solidos orais (comprimido, po), em vez
de solucoes. Carboidratos que devem ser evitados em medicamentos:
sacarose (acucar), glicose, lactose, frutose, dextrose e amido;

» Esclarecer a familia/cuidador sobre a dieta cetogénica: possiveis
efeitos adversos da dieta (acidose, hipoglicemia, hipercolesterolemia,
constipacdo, calculo renal etc).

Exames laboratoriais pré-dieta cetogénica

» Exames especificos para afastar as contraindicacdes (defeitos da
betaoxidacio, deficiéncia de carnitina, caréncia de piruvato carboxi-
lase, porfiria). Se necessario, solicitar o perfil Tandem;

» Hemograma;

» Eletrolitos;

» Colesterol total e fracoes;

» Triglicerideos;

» Enzimas hepaticas;

» Ureia, creatinina;

» Calcio, fosforo, magnésio, zinco;

» Proteinas totais e fracoes;

» Carnitina: total e livre;

» Selénio;

» 25-hidroxivitamina D;

» Acido urico;

» Gasometria venosa;

» Glicemia;

» Nivel sérico dos farmacos antiepilépticos;
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» Ultrassom abdominal;
» Urina rotina.

Da nutricao

» Conhecer a historia médica e alimentar;

» Dieta oral, enteral ou combinacio das duas;

» Peso, altura, IMC, peso corporal desejado;

» Avaliar fatores de risco (baixo peso, baixo ganho de peso, sobrepeso etc.);

» Checar exames laboratoriais;

» Checar a medicacdo para avaliar quantidade de carboidratos;

» Discutir com a familia as restricoes da dieta cetogénica, a quantidade
limitada e variacoes de alimentos e o impacto no estilo de vida familiar;

» Calcular a dieta;

» Cronograma de liquidos;

» Checar suplementacdo de vitaminas e minerais;

» Possiveis efeitos adversos da dieta (constipacao, calculo renal, acidose);

» Orientar como sera feito o seguimento apos a alta.

Conduta

» Paciente com dieta via oral pode receber dieta cetogénica artesanal
(caseira), preparada na cozinha, dieta por formula cetogénica indus-
trializada ou dieta mista, isto é, uma juncao da caseira com a férmula
cetogénica industrializada;

P

¥

Paciente com dieta por sonda recebera, de preferéncia, dieta com for-
mula cetogénica industrializada e, na impossibilidade, dieta caseira
processada ou dieta modularizada com proteina, maltodextrina e
o6leo. A dieta com formula cetogénica industrializada é essencial para
os pacientes em coma na unidade de terapia intensiva,

P

¥

Na dieta cetogénica caseira ou modularizada, o médico prescrever a
suplementacdo com polivitaminicos e minerais.

Monitoramento

Dextro/glicemia capilar:
Realizar no primeiro dia, de 4/4 horas;
» Se ficar 24 horas sem hipoglicemia, realizar de 6/6 horas. Em
menores de 1 ano, manter de 4/4 horas;
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» Quando a dieta estiver bem estabelecida, deixar 1x/dia;
» Se estiver apresentando hipoglicemia, dextro < 55 ou sintoma-
tica, realizar controles de 2/2 horas em menores de 1 ano e de
4/4 horas em maiores de 1 ano.
Cetose/cetonuria:
» Realizar controles 3x a 4x/dia, sempre antes das refeicoes,
quando possivel, ou a cada jato urinario;
» Ideal: 3+ de cetonuria;
» Atentar para risco de acidose; corrigir se bicarbonato < 16 ou se
sintomatico.
Hipoglicemia (dextro < 55 ou sintomatica):
» Paciente consciente, corrigir via oral: solucao glicosada 50%,
solucdo de reidratacdo oral ou suco de frutas;
» Paciente inconsciente ou sintomas de hipoglicemia grave:
correcdo com glicose — via endovenosa (EV): 5ml-10ml/kg
de soro glicosado 10% ou 2ml-4ml/kg de soro glicosado 25%
em bolus. Pode repetir apos 10 minutos.

Oferta hidrica total diaria — usar o método Holliday-Segar:

Necessidade hidrica

Até 10kg 100ml/kg/dia

De T1kg a 20kg 1.000ml + 50ml/kg acima de 10kg
Acima de 20kg 1.500ml +20ml/kg acima de 20kg

» A recomendacio ¢ indicar ao farmacéutico que o paciente esta
em uso de dieta cetogénica, informar que o medicamento deve
ser sem glicose/sacarose;

» Se o paciente for ficar em jejum, recomenda-se deixar com soro
de manutencdo sem glicose;

» Fazer controle de dextro; corrigir se hipoglicemia.

A dieta seguira esta cronologia de introducao:

» Primeiro dia: dieta cetogénica 2:1;
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» Segundo dia: dieta cetogénica 3:1;
» Quarto dia: dieta cetogénica 4:1.
Criancas menores de 1 ano:

» O célculo da dieta é realizado pelo nutricionista responsavel
pela enfermaria/UTI e o volume da dieta sera dividido em até
oito horarios (de trés em trés horas);

» A dieta cetogénica para lactentes sera composta por formula
cetogeénica industrializada. Quando for possivel, a introducéo
de alimentos caseiros deve ser feita de forma gradativa.

Criancas a partir de 1 ano:
» O célculo da dieta é realizado pelo nutricionista responsavel pela
enfermaria e a dieta artesanal é composta pelos seguintes alimentos:
» Café da manha e lanche da tarde: creme de leite, gema de ovo,
fruta, oleo;
» Almoco e jantar: carne, hortalicas, maionese, dleo, limonada
ou suco de maracuja sem acucar;
» A dieta podera ser fracionada em quatro a cinco refeicoes por dia;
» Para pacientes em coma, na UTI, recebendo alimentacdo por sonda,

utilizar formula cetogénica industrializada.

Deverdo ser anotadas em prontuario, pela equipe de enfermagem e
equipe médica, as condutas tomadas, cabendo a enfermagem registrar a
dieta administrada, o horario e cetonuria do paciente, bem como evitar a
administracao de medicacoes e diluentes que contenham glicose.

)
))
y)
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Dia 1

Checar

A cada qua-
tro horas

Quatro vezes
ao dia, antes
das refeicoes
ou a cada
miccao

Peso diario

Medir cetose
urinaria

Coordenacdo: Leticia Pereira de Brito Sampaio

Dia 2

» Monitorar acidose
metabdlica

» Gasometria venosa,
se houver alteracdo
clinica  (sonoléncia,
vomitos, alteracdo do

padréo respiratorio)

A cada quatro horas.
Se nao apresentou
hipoglicemia: a cada
seis horas

Quatro vezes ao dia,
antes das refeicdes ou
a cada miccao

Peso diario
3:1
» Utilizar a balanca

» Treinamento sobre
a dieta

Dia 4

» Monitorar acidose
metabodlica

» Gasometria venosa,
se houver alteracdo
clinica  (sonoléncia,
vémitos, alteracdo do
padrao respiratorio)

A cada quatro ho-
ras. Se nao apresen-
tou hipoglicemia: a
cada seis horas

Quatro vezes ao dia,
antes das refeicdes
ou a cada micgcao

Peso diario
4:1
» Constipacao

» Didrio de crises
» Analgésicos

Treinamento

Preparo para alta:

» Vitaminas e minerais  » Intercorrentes

» O nutricionista devera:

» Treinar o responsavel pela crianca na pesagem de alimento (uti-
lizando uma pera ou maca);

» Orientar o responsavel a anotar informagoes sobre as refeicoes
e crises no caderno;

» Ensinar a medir a cetontria (antes das refeicdes) e anotar no
caderno;

» Verificar dificuldades no preparo e na aceitacdo da dieta.

195
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Anexo 2

Carta informativa
para médicos

Prezado colega,

(Nome do paciente) é paciente de nosso servico, com (inserir o
diagnostico) em tratamento com a dieta cetogénica (DC). Por tratar-se de
uma crianca com quadro de epilepsia de dificil controle, e apds inumeras
tentativas sem sucesso com diferentes esquemas de drogas antiepilépti-
cas, foi-lhe indicada e introduzida esta dieta, visando ao melhor controle
das crises.

Na DC, a ingesta de calorias mantém-se normal, de acordo com as
necessidades de cada crianca, mas essas calorias sio fornecidas, em sua
maioria, pelo componente gorduras; as proteinas estdo reduzidas ao estri-
tamente recomendado para sua faixa etaria e ha uma restricdo quase total
dos hidratos de carbono, visando manter o paciente em cetose. O controle
dos niveis de cetose ¢ feito pela medida da cetontria as miccdes que, apre-
sentando-se em +++/++++, indica que a dieta esta sendo seguida e que o
organismo esta em um regime cetotico.

Caso esta crianca necessite de qualquer tipo de medicacéo, nao ha
restricoes; fazemos, apenas, um alerta para que se busque prescrever,
sempre, formulas que ndo contenham glicose. Geralmente, isso costu-
mava ocorrer com as suspensoes, mas, atualmente, a maioria dos labora-
torios ja as formula com adocantes. Havendo qualquer duvida quanto a
composicdo de uma suspensdo especifica, ¢ melhor vocé se decidir pela
formulacao em comprimido, adaptada a crianca. Sempre sera possivel
fazer um teste, colocando uma gota da suspensao na fita de teste e, dessa
forma, tirar as duvidas.

Sendo necessario usar medicacdo injetavel por via EV, seria importante
utilizar SF em vez de SG, como ocorre habitualmente. Durante internacdoes,
¢ importante deixar documentado para os servicos de Nutri¢do, Enfermagem

m
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e Farmacia a importancia de evitar o carboidrato e manter a cetose com
+++/++++ Na urina. Mas se existir uma situacio clinica de risco, em que seja
absolutamente necessario o uso de infusdo EV de SG, nesse caso, suspenda
a dieta e faca o que for necessario para o bem-estar da crianca. Depois trata-
remos de retomar o curso do tratamento com a DC.

Os pais estao orientados quanto as restricoes necessarias, estao treina-
dos para executar a dieta cetogénica em casa e tém um conhecimento bas-
tante bom dos componentes da dieta, sabendo manipula-los para a execucido
dos cardapios calculados para cada crianca.

Nossa equipe agradece sua compreensio e cooperacdo. Caso seja
necessario, ndo deixe de contatar nosso servico para qualquer esclareci-
mento que se faca necessario.

Atenciosamente,

Nome do médico:
Contato:

E-mail:

Nome do nutricionista:

Contato:

E-mail:

» (9



ABC da Dieta cetogénica

193

Anexo 3

Carta para
a escola

A dieta cetogeénica é rica em gorduras, adequada em proteinas e pobre
em carboidratos, utilizada para tratamento de epilepsia de dificil controle e
algumas doencas metabdlicas.

(Nome do paciente) é paciente de nosso servico, com (inserir o
diagnostico) em tratamento com a dieta cetogénica. A dieta de (nome do
paciente) foi calculada especificamente para ele(a) pela nutricionista e os ali-
mentos sdo pesados em balanca de precisdo. A familia de (nome do paciente)
ira enviar as refeicoes e lanches preparados. Por favor, ofereca a (nome do
paciente) somente suas refeicoes enviadas de casa. Qualquer outro alimento
pode desencadear crises epilépticas, assim como as bebidas.

(Nome do paciente) deve ser estimulado a tomar liquidos, (inserir
quantidade), sem acticar ou carboidrato.

Nossa equipe agradece sua compreensdo e cooperagdo. Caso seja neces-
sario, ndo deixe de contatar nosso servico para qualquer esclarecimento que
se faca necessario.

Por favor, avise a familia imediatamente se (nome do paciente) receber
algum alimento ou liquido fora da dieta.

Atenciosamente,

Nome do médico:

Contato:
E-mail:

Nome do nutricionista:
Contato:
E-mail:

m




Anexo ¢
Ca[ta sobre a necessiglao!e da
formula cetogénica

Para: (nome do paciente)
Data de nascimento:
Referente: Dieta cetogénica para epilepsia

O paciente (nome do paciente) é um(a) menino(a) de (idade) anos
com o diagnostico de (inserir diagnostico) e epilepsia ndo controlada por
medicamentos. Apresenta (nimero de crises) crises epilépticas ao dia,
apesar do uso de medicacoes antiepilépticas, como (nome dos farmacos
antiepilépticos).

A dieta cetogeénica € rica em gorduras, adequada em proteinas e pobre
em carboidratos, individualmente calculada e prescrita para induzir a cetose
no organismo da crianca, que irda controlar as crises epilépticas. A formula
cetogeénica, administrada por via oral/gastrostomia, denomina-se (nome da
formula). Essa formula é um tratamento antiepiléptico, e ndo apenas uma
formula nutricional.

Esperamos que, com esse tratamento, (nome do paciente) fique livre
das crises e medicacdes o mais breve possivel.

Atenciosamente,
Nome do médico:

Contato:
E-mail:

Nome do nutricionista:
Contato:
E-mail:
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Anexo b

) Carta para
viagens aereas

Data:
A quem interessar,

(Nome do paciente) tem (inserir o diagnostico) e esta em tratamento para
epilepsia refrataria com a dieta cetogénica. Essa dieta vem sendo utilizada ha
mais de 90 anos no tratamento de criancas com epilepsia que ndo controlaram
suas crises com medicacoes ou apresentaram efeitos adversos a elas. A dieta
cetogénica é rica em gorduras, individualmente calculada pelo nutricionista, e
os alimentos devem ser pesados de forma precisa em uma balanca de alimentos.

E importante que a dieta seja realizada exatamente como prescrita ou
ira perder seu efeito e as crises epilépticas podem retornar.

A familia de (nome do paciente) precisa levar com ela, durante todo
o tempo, todos os componentes da dieta cetogénica, inclusive em avides e
aeroportos, o que inclui alimentos sélidos, liquidos e em pé. E importante que
(nome do paciente) receba a dieta como calculada e preparada para ele/ela.

Além disso, sera necessario levar utensilios, como a balanca de precisao
e um cooler.

Nossa equipe agradece sua compreensio e cooperacao. Caso seja
necessario, nao deixe de contatar nosso servico para qualquer esclareci-
mento que se faca necessario.

Atenciosamente,

Nome do médico:
Contato:
E-mail:

Nome do nutricionista:
Contato:
E-mail:

m
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