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Ketogen Kost ar en aktiv medicinsk kostbehandling som anvands fér behand-
ling av svar, lakemedelsresistent epilepsi hos barn men aven funnit anvand-
ning hos vuxna och vid andra neurologiska och metabola sjukdomar. Vid
nagra specifika amnesomsattningssjukdomar ska behandlingen alltid erbju-
das. Kosten bestar av mycket lag andel kolhydrater, nédvandig proteinmangd
och mesta energin fran fett, helst fleromattat. Ketonkropparna som bildas ut-
gOr naringssubstrat for hjarnan nar glukostillgangen minskas. Anvandningen
maste ske under vagledning och kontroll av ett team med sarskild kunskap
om metoden. Metabol kontroll behdvs liksom vissa naringstillskott.

Optimalt anvand ar behandlingen effektiv och sdker men biverkningar finns.
Beteende och kognitiva funktioner kan forbattras.

Verkningsmekanismerna ar flera och samverkande med paverkan pa blod-
fettsammansattning, neuronala signalsubstanser, tarmflorans sammansatt-
ning och inflammatoriska reaktioner vilka tilsammans minskar nervcellernas
retbarhet och minskar anfallsférekomsten.

Ketogenic Diet is an active medical treatment for drug-resistant childhood
epilepsy, also used among adults and as adjunct treatment of other neurolo-
gical diseases and for some rare metabolic diseases it is mandatory. A trai-
ned medical team must guide the treatment and offer metabolic surveillance.
The diet is composed of a small proportion of carbohydrates, sufficient pro-
tein and most energy derives from fat, preferably polyunsaturated, also extra
nutrients as needed.

Optimally used, it is effective and safe, adverse effects appear and must be
handled accordingly. Behaviour and cognitive functions often improve.

The mode of action is a combination of changed blood fat composition, neu-
ronal transmitter changes, intestinal bacterial changes and inflammatory
decrease to diminish neuronal excitability and reduce seizures. The ketone
bodies formed serve as brain energy when glucose availability diminishes.
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Inledning

Den ketogena dieten har anvints for att behandla epilepsi under de senaste
100 aren. Storst erfarenhet finns av behandling av barn. Det borjade 1 USA pa
1920-talet med en iakttagelse att tillfillig fasta/svilt gjorde att patienter med
epilepsi kunde fa minskat antal epilepsianfall. Man prévade da att komponera
en diet som skulle kunna imitera den dndrade dmnesomsittningen vid svilt dér
man ser snabb forbrukning av kolhydratdepier f6ljt av nedbrytning av fettre-
server for bildning av ketonkroppar i levern. Dessa ketonkroppar transporteras
med blodet till kroppens celler och in till hjarnan och ersitter glukos, den nor-
malt viktigaste energikillan for hjdrnan, som energisubstrat for hjdrnans nerv-
celler. Vid detta metabola skifte sker manga biokemiska, metabola, hormonella
och fysiologiska férindringar som kan bidra till minskad retbarhet i nervceller
och dirmed bittre anfallskontroll. For att en diet ska framkalla ketos, behovs
en kraftig minskning av kolhydratinnehillet i kosten och tillging till fett f6r
bildning av ketonkroppar. Protein i tillricklig mingd liggs till. Den ketogena
kosten bestir ddrfér av mycket fett, helst fleromittat, lite kolhydrater och till-
rickligt med protein.

For att genomféra denna kost behévs en kunnig dietist som berdknar kost-
uppligget individuellt f6r varje barn utifran kaloribehov, alder, aktivitetsgrad.
Dietisten tar fram menyer och maltidsférslag (matrecept). Stor vikt liggs vid att
komponera menyer med sa nyttiga fetter som méjligt och ibland ligger man till
fiskolja. Det dr viktigt att barnet dter upp maten. Stor hdnsyn tas darfor till att
sa langt det gir folja barnets egna smakpreferenser. For att sikert kunna genom-
téra behandlingen krivs medicinsk 6vervakning och aktivt stdd av ett team
bestiende av dietist, sjukskéterska och likare. Regelbundna kontroller av meta-
bolismen med blodprovstagning av ketoner, glukos, blodfetter med mera gors.

Att man utvecklar ketos dr ett tecken péd att behandlingen ger en 6nskad
indring av metabolismen men dr inte i sig sjilv hela mekanismen for effekt.
Forekomsten av ketos kan mitas bade i blod och urin.

Nir erbjuds kostbehandlingen?

Det visade sig i tidiga studier att framfér allt barn kunde fa effekt med minskat
antal anfall, men vartefter kunde man dven fOrstd att vissa epilepsisjukdomar
limpade sig bittre f6r behandling 4n andra. Denna kunskapsutveckling gick
hand i hand med alltmer 6kad kunskap om epilepsisjukdomarnas orsaker, t
ex genetiska forindringar, imnesomsittningssjukdomar, avvikelser i hjdrnans
bildning och uppbyggnad. Den stora heterogeniteten i orsaksmekanismer for
olika epilepsisjukdomar blev allt klarare och dirmed kunde ocksa kostens plats i
behandlingsarsenalen férfinas. Man lirde sig ocksd att vissa typer av anfall rea-

370 Socialmedicinsk tidskrift 3/2021



tema

gerade bittre pa kosten dn andra. Framfér allt visade en del former av sa kallade
generaliserade anfall vara sdrskilt paverkbara.

Vid epilepsi erbjuds kostbehandlingen oftast forst efter att forstahandsmeto-
den, som dr epilepsilikemedel, utprévats och efter att bedémning gjorts avse-
ende om kirurgisk behandling dr mojlig. Likemedelsresistent epilepsi definieras
som bristande anfallseffekt trots att tva vil valda likemedel prévats. Vi vet att
trots tillkomst av en rad nya och mer malinriktade likemedel under de senaste
decennierna sa blir c:a 20-25 % av barn med epilepsi inte tillrickligt hjilpta av
likemedel givna ensamma eller i kombinationer. Denna grupp av barn med svar
epilepsi har h6g samsjuklighet med andra neurologiska svérigheter saisom intellek-
tuell funktionsnedsittning, autismspektrumstérning och motoriska svarigheter.

Kostens effektivitet

Vid ketogen kostbehandling av epilepsi, hur pass effektiv dr behandlingen? Stu-
dier visar att vid likemedelsresistent epilepsi hos barn med kostbehandling s
kommer c:a 10% att bli anfallsfria, ofta for alltid. Sammanlagt fir c:a 50% en
betydelsefull minskning av anfallsmingden liksom samtidigt ofta forbittrat all-
mintillstind och kognition med framfor allt béttre uppmairksamhet. Man kan
ofta minska anvindningen av epilepsilikemedel. Man ser ibland férbittring av
kognition dven om man inte uppnar anfallsminskning. Ndgra fa kan bli simre
och 6vriga visentligen oférindrade. Man stiller in kosten noggrant under 3-6
manader och kan direfter utvirdera effekten. Man fortsitter sedan kostbe-
handling hos dom som visar anfallsminskning och fortsitter 1 tva eller flera
ar for att sedan prova sakta succesiv Overging till normalkost. Effekten kan
ibland minska 6ver tid, kanske beroende pé svarigheter med genomférandet,
biverkningar, men mdjligen ocksa en avtagande biologisk effekt. Erfarenheten
av kostbehandling till vuxna dr mindre och studierna sma men effekten synes
lite simre 4n hos barn. Dock visar studier att ett mindre antal patienter med
modifierad ketogen diet kan uppna en signifikant anfallsforbittring.

De barn som far en positiv anfallsminskning kan dven i manga fall erfara en
forbittring av mentala och kognitiva funktioner. Detta har inneburit forsék att
behandla barn utan anfall men med svara problem med kognition, uppmirk-
samhet och social interaktion.

Hur g6r man?

Vid start av kostbehandlingen liggs vanligen barn och férilder in pa sjukhus
ndgra dagar for att kontrollera tolerans f6r maten, 6vervaka metabola prover,
trina keto-matlagning samt f6r utbildning av barn, férdldrar och ibland perso-
nal frin forskola/skola, ” Ketoskola”, i olika aspekter pa kosten. Behandlingen
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startades tidigare med fasta men numera oftast med en direkt 6vergang till ke-
togena maltider som succesivt Okas 1 ketogen styrka” (ratio av fett:protein och
kolhydrater tillsammans) sd att fettinnehall 6kas och kolhydrater minskas steg-
vis. D4 manga av barnen har annan samsjuklighet sisom autismspektrumstor-
ning kan man ocksa uppticka svirigheter med foljsamhet och hitta sitt att be-
mistra detta. Efter hemgang har teamet tit kontakt med familjen via telefon
och aterbesék och regelbunden blodprovstagning sker f6r att uppticka biverk-
ningar. Kosten finjusteras avseende kaloriantal och ketogen styrka tills man
uppnatt optimal effekt.

Man maste hos barn vara medveten om att biverkningar kan intriffa. Mycket
vanligt dr férstoppning och laxantia behéver ofta sittas in. Trotthet kan ses i
initialskedet. Blodfetter kan stiga vilket ofta kan justeras med utbyte av fetter till
mer fleromittat fett alternativt sinkt fettmingd. Ibland ses simre lingdtillvaxt
och i sdllsynta fall njursten. Det finns en berittigad oro for att negativa langsik-
tiga bieffekter kan uppstd varfér behandlingen inte bor vara permanent annat
in f6r den grupp vars dmnesomsittningssjukdom kriver det.

Metoden utvecklas

Linge var behandlingsmetoden begrinsad i anvindning men har under de senaste
trettio aren succesivt vunnit allt stérre erkdnnande och anvindning i manga lin-
der. Didrmed har forskning och klinisk utveckling skett, kostens sammansittning
och maltidernas utformning dndrats. Man har dven framgangsrikt prévat férenk-
lade mindre strikta regimer pé temat ketogenicitet, till exempel modifierad Atkins
diet och LCHF och kunnat fa god effekt da ocksd. Man har ocksd identifierat
négra epilepsisjukdomar dir effekten ofta ar sdrskilt god men ocksa andra med
mindre chans till framgang. Sa kallade genetiska epilepsier, dir genférindringar
men inte skador eller missbildningar orsakar anfallen synes mer behandlingsbara.

Ibland ir kosten nédvindig behandling

Vid nagra dmnesomsittningssjukdomar dir hjdrnans celler pga en genetisk av-
vikelse inte kan tillgodogora sig glukos som substrat f6r energiproduktion men
istillet kan utnyttja ketonkroppar dr ketogen kost férstahandsbehandling och
ska erbjudas och ges ofta livslingt. Exempel pa sidana tillstaind dr GLUT1brist
(glucose transporter deficiency syndrome type 1) och PDHCD (pyruvatdehy-
drogenascomplex defect). Hir finns ofta epilepsi men inte alltid. Hér dr kostbe-
handlingen sirskilt effektiv for att minska den metabola stérningens effekt och
ger tydlig symtomlindring bide pd anfall, kognition och motorik.

Man maste dven komma ihdg att det finns sjukdomar di behandlingen inte
ska erbjudas bl.a. vid bristande férmaga till fettnedbrytning,
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Hur fungerar kosten?

Mekanismerna bakom kosten som leder till att hjirnans 6kade retbarhet vid epi-
lepsi minskar och att de epileptiska anfallen reduceras ér bara delvis kind och be-
star av en rad olika och férmodligen samverkande mekanismer. Ketosen maste
vara tydlig men dr troligen inte en direkt orsak till effekten. Foérindring av de
olika fettsyrornas halter spelar férmodligen roll da dom paverkar olika jonkana-
ler som reglerar cellers retbarhet. Neurotransmittorer, signalsubstanser, 1 hjarnan
kan paverkas pa ett for den anfallsutlésande retbarheten gynnsamt sitt. Man har
funnit 6kning av himmande och minskning av stimulerande signalsubstanser
och mekanismer. Ett relativt lagt och jimnt blodsocker bedéms ocksa kunna
minska hjirnans retbarhet. Inflammation av olika orsaker kan orsaka epilepsi
och epileptiska anfall i sig ger inflammation. Kosten har visat sig ge en dimpan-
de effekt pd inflammationsmekanismer. Tarmens bakterieflora, mikrobiomet,
kan férindras av ketogen kost. Kostens samspel med mikrobiomet kan spela roll
tor anfallseffekten vilket visats i experimentella studier ddr vissa tarmbakterier
utléste forindringar med 6kning av himmande signalsubstanser.

Okande kunskap

Under senare dr har den vetenskapliga litteraturen om ketogen kost okat dra-
matiskt. Det har dven framkommit att kosten kan fungera vil for viktreduk-
tion, for kontroll av typ 2 diabetes och dtminstone experimentellt kunna utgéra
ett komplement till annan behandling vid vissa cancersjukdomar liksom andra
neurologiska sjukdomar utan epilepsi. Anvindningen ska ske utifrin vetenskap
och beprévad erfarenhet. Antingen vid sidana tillstind dédr bra vetenskapligt
st6d redan finns eller inom ramen for vetenskapliga studier. Studier har genom-
torts med randomisering till aktiv behandling jimfort med placebo. Sadana
studier erbjuder dock en hel del praktiska svérigheter varfor de flesta behand-
lingsstudier dr retrospektiva eller prospektiva observationsstudier da anfallssi-
tuationen fore respektive under behandling bedéms med jimférande data frin
varje individ. Nir det giller undersékning av verkningsmekanismer finns bade
djurexperiment liksom undersékningar av midnniska med hjilp av biokemiska
och avbildande tekniker, EEG med mera.

Slutsats

Det ir alltsa tydligt att ketogen kost, i hinderna pa ett trinat behandlingsteam,
kan erbjuda avgbrande positiva effekter vid svirbehandlad, likemedelsresistent
epilepsi, sdrskilt vissa specifika anfallstyper, liksom vissa epilepsisjukdomar och
syndrom. For vissa ovanliga dmnesomsittningssjukdomar med neurologiska
symtom dr kosten en viktig, nédvindig och lingsiktig behandling. Det finns
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dven visst stéd for att man vid behandling av en del andra sjukdomar kan ha
hjilp av behandlingen, t ex typ 2 diabetes, vissa maligna sjukdomar och Gver-
vikt. Nir ketogen kost behandling genomfors krivs alltid stéd och kontroll av
ett team med trining och kunskap om metoden. Kroppens dmnesomsittning
forindras pa ett sadant sitt att oonskade effekter kan uppstd och behéva han-
teras medicinskt och den kan ddrfor inte betraktas som en form av hilsokost.
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