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Palabras >>RESUMEN

clave La dieta cetogénica (DC) es una intervencién nutricional terapéutica caracteri-
zada por una restriccién marcada de hidratos de carbono y un aumento signifi-
cativo de la ingesta de grasas, destinada a inducir cetosis fisiolégica y promover
el uso de cuerpos ceténicos como principal fuente energética. Introducida clinica-
mente en 1921 por Russell Wilder como alternativa al ayuno en epilepsia, la DC
ha experimentado un renovado interés debido a su eficacia en epilepsia farma-
corresistente y en determinados errores innatos del metabolismo. La DC clasica
se basa en una proporcion elevada de grasa frente a la suma de proteinas e hidratos de carbono (habitual-
mente 3:1 0 4:1), aunque en la préactica clinica existen variantes menos restrictivas como la dieta basada en
triglicéridos de cadena media, la dieta de Atkins modificada y el tratamiento con bajo indice glucémico,
disefiadas para mejorar la tolerancia y la adherencia. La evidencia clinica indica que aproximadamente
el 40 % de los adultos con epilepsia refractaria logran una reduccién de crisis > 50 %, mientras que en
poblacién pedidtrica esta cifra puede alcanzar el 50-60 %. Los mecanismos de accién propuestos incluyen
cambios en el metabolismo energético cerebral, mejora de la eficiencia mitocondrial, modulacién de canales
i6nicos y neurotransmisores, asi como efectos antioxidantes, antiinflamatorios y epigenéticos. Sin embargo,
su implementacién requiere evaluacién previa exhaustiva para descartar contraindicaciones metabdlicas o
clinicas. Entre los efectos adversos destacan alteraciones gastrointestinales, hipoglucemia, acidosis metabd-
lica, dislipemia, nefrolitiasis y déficits de micronutrientes, lo que justifica un seguimiento multidisciplinar
y una monitorizacién analitica periédica. En conjunto, la DC representa una estrategia terapéutica eficaz en
contextos neurolégicos seleccionados, siempre que se aplique bajo supervisién especializada.

Nutr Clin Med 2026; 20 (1): 11-28
DOI: 10.7400/NCM.2026.20.1.0018

Dieta cetogénica,
epilepsia

Obra bajo Licencia Creative Commons Reconocimiento- f

NoComercial-Compartirlgual 4.0 Internacional.

Viyey Kishore Doulatram Gamgaram Mas informacion:
Email: viyeyk.doulatram.sspa@juntadeandalucia.es http:/ / creativecommons.org /licenses / by-nc-sa/4.0/

>]11<



>12<

<<ABSTRACT
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The ketogenic diet (KD) is a therapeutic nutritional intervention characterized
by a marked restriction of carbohydrate intake and a significant increase in
fat consumption, aimed at inducing physiological ketosis and promoting the
use of ketone bodies as the main energy source. First introduced clinically
in 1921 by Russell Wilder as an alternative to fasting in epilepsy, the KD has
experienced renewed interest due to its effectiveness in drug-resistant epilepsy and in certain inborn
errors of metabolism. The classic KD is based on a high fat ratio relative to the combined amount of
protein and carbohydrates (typically 3:1 or 4:1). However, in clinical practice, less restrictive variants
are available, such as the medium-chain triglyceride (MCT) diet, the modified Atkins diet, and the
low glycemic index treatment, all designed to improve tolerability and adherence. Clinical evidence
indicates that approximately 40% of adults with refractory epilepsy achieve a =50% reduction in
seizures, while in the pediatric population this figure may reach 50-60%. Proposed mechanisms of action
include alterations in cerebral energy metabolism, improved mitochondrial efficiency, modulation of
ion channels and neurotransmitters, as well as antioxidant, anti-inflammatory, and epigenetic effects.
Nevertheless, its implementation requires a thorough pre-treatment evaluation to rule out metabolic
or clinical contraindications. Adverse effects include gastrointestinal disturbances, hypoglycemia,
metabolic acidosis, dyslipidemia, nephrolithiasis, and micronutrient deficiencies, which justifies
multidisciplinary follow-up and periodic laboratory monitoring. Overall, the KD represents an effective
therapeutic strategy in selected neurological settings, provided it is implemented under specialized

supervision.

>>|INTRODUCCION

La dieta cetogénica (DC) es un patrén alimen-
tario terapéutico caracterizado por una restric-
cién marcada de carbohidratos y un aumento
significativo en la ingesta de grasas, disefiado
para inducir la produccién de cuerpos ceténi-
cos (acetoacetato, [S-hidroxibutirato y acetona)
como sustrato energético principal del orga-
nismo. Aunque el ayuno ha sido reconocido
desde la antigtiedad por sus efectos terapéuticos
en la epilepsia, no fue hasta 1921 cuando Russell
Wilder acufi6 el término DC para describir un
régimen que emulara los cambios bioquimicos
del ayuno evitando la desnutricién'.

Enlas dltimas décadas, la DC ha experimentado
un renacimiento clinico impulsado por el éxito
en el control de la epilepsia refractaria, donde
aproximadamente el 50-60 % de los pacientes
pedidtricos logran una reduccién de crisis supe-
rior al 50 %2 Mas alld de la neurologia pedidtrica,
su uso se ha consolidado como el tratamiento de
eleccién para algunos errores innatos del meta-
bolismo, especificamente el déficit del trans-
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portador de glucosa tipo 1° y la deficiencia del
complejo piruvato deshidrogenasa®.

Actualmente, la investigacion se ha diversifi-
cado hacia multiples modalidades, como la dieta
de Atkins modificada y el tratamiento con bajo
indice glucémico, buscando mejorar la palata-
bilidad y el cumplimiento a largo plazo tanto
en nifilos como en adultos. Ademas, el creciente
interés en sus mecanismos de accién molecula-
res —que incluyen la modulacién de neurotrans-
misores, efectos epigenéticos y la reduccion de
la neuroinflamaciéon— ha abierto la puerta a su
estudio en patologias como la obesidad, la dia-
betes tipo 2 y enfermedades neurodegenerativas
como las de Alzheimer y de Parkinson®.

>>DEFINICION DE DIETA CETOGENICA

En términos generales, la DC engloba un con-
junto de estrategias nutricionales disefiadas
para inducir y mantener un estado de cetosis
fisiolégica mediante la restriccién de carbo-
hidratos y el predominio del aporte lipidico,



pudiendo adoptar distintas modalidades segtin
su composicién y grado de restriccién'®.

La DC clésica (DCC) constituye la modalidad
original y mds rigurosamente estudiada de esta
intervencién nutricional. Se caracteriza por ser
muy rica en grasas, muy baja en carbohidratos y
con una cantidad adecuada de proteinas. En su
forma mads estricta, las grasas pueden aportar
hasta el 90 % del valor energético total, predomi-
nantemente en forma de triglicéridos de cadena
larga®.

El concepto central de la DCC es la razén ceto-
génica, que establece la proporcién en gramos de
grasa respecto a la suma de gramos de carbohi-
dratos y proteinas (tabla I):

Grasa

Carbohidratos + Protefnas

En la préctica clinica, esta relacién suele expre-
sarse como 3:1 04:17, lo que implica que por cada
3 04 gramos de grasa se administra 1 gramo con-
junto de carbohidratos y proteinas. La razén 4:1
permite alcanzar niveles elevados de cetosis; sin
embargo, en poblacién adulta puede dificultar el
adecuado aporte proteico, por lo que frecuente-
mente se emplean relaciones inferiores (2,5:1-3:1),
ajustadas segtin las necesidades energéticas indi-
viduales, la tolerancia y la respuesta clinica.

Otra caracteristica distintiva de la DCC es que
la razén cetogénica debe mantenerse en todas
las comidas, lo que confiere al patrén dietético
una elevada rigidez estructural. Ademds, el per-
fil de dcidos grasos puede modificarse segiin
las necesidades metabdlicas, priorizando en
muchos contextos clinicos el consumo de grasas
monoinsaturadas y poliinsaturadas procedentes
de fuentes como el aceite de oliva, frutos secos y
pescado azul, con el objetivo de optimizar el per-
fil lipidico.

Variantes de la dieta cetogénica clasica

De manera similar a la DCC, puede emplearse
la DC basada en triglicéridos de cadena media
(DC-MCT), propuesta en 1971 por Huttenlocher®.
En esta modalidad, parte del aporte lipidico se
realiza mediante aceite MCT. Los triglicéridos de
cadena media se metabolizan mds rapidamente
que los de cadena larga y generan cuerpos ceténicos

TaBLA |. PORCENTAJE DEL VALOR CALORICO TOTAL

DERIVADO DE GRASAS/CARBOHIDRATOS + PROTEINAS
EN FUNCION DE LA RAZON CETOGENICA

Raz’oq %VCT grasas %VCT HC + proteinas

cetogénica

1:1 69 31

1,51 77 23

21 82 18

2,5:1 85 15

31 87 13

3,51 89 1

4:1 90 10

Adaptada de Gavrilovici et al.*. HC: carbohidratos; VCT: valor

caldrico total.

con mayor eficiencia, permitiendo alcanzar nive-
les comparables de cetosis con ratios menos res-
trictivas. Esto facilita una mayor inclusién de
carbohidratos y proteinas, mejorando la palata-
bilidad y la adherencia terapéutica. No obstante,
puede asociarse con mayor incidencia de efectos
adversos gastrointestinales, lo que ha motivado
el desarrollo de esquemas combinados entre
DCCyDC-MCT.

Entre las modalidades menos restrictivas se
encuentran la dieta de Atkins modificada’ y la
dieta de bajo indice glucémico™. La primera per-
mite una mayor liberalizacién de protefnas y gra-
sas, manteniendo la restriccién de carbohidratos
con incrementos progresivos segtn la tolerancia
y el control clinico. Por su parte, la dieta de bajo
indice glucémico fue disenada para mantener
niveles estables de glucosa sanguinea; aunque
continda siendo relativamente rica en grasas,
permite un mayor aporte de carbohidratos que
laDCC o la dieta de Atkins modificada, siempre
que estos presenten un indice glucémico inferior
a 50 y alto contenido en fibra.

>>MECANISMOS DE ACCION

La DC induce un cambio profundo en el meta-
bolismo energético sistémico y cerebral. En
condiciones de ayuno o restriccién severa de car-
bohidratos, el organismo moviliza los depdsitos
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TaBLA ||. COMPOSICION DE LOS DISTINTOS TIPOS DE DIETA CETOGENICA

Tipo de dieta %VCT grasas %VCTMCT %VCT proteinas %VCTHC Razén cetogénica
Clésica4:1 90 - 6 4 41
(lésica3:1 87 - 10 3 31
MCT 10 60 10 20 2,31
Combinada MCT 40 30 10 20 >1,5:1
Atkins modificada 60-70 - 20-30 4-8 0,9-1,1:1
Bajo indice glucémico 60 - 20-30 10-20 -

Adaptada de McDonald et al.>. HC: carbohidratos; MCT: triglicéridos de cadena media; VCT: valor caldrico total.

grasos mediante lipdlisis, y los dcidos grasos son
metabolizados por B-oxidacién mitocondrial,
generando acetilcoenzima A y favoreciendo la
sintesis hepdtica de cuerpos ceténicos (acetoa-
cetato, B-hidroxibutirato y acetona). Estos meta-
bolitos atraviesan la barrera hematoencefélica a
través de transportadores de monocarboxilatos
y son utilizados por neuronas y células gliales
como fuente energética alternativa a la glucosa,
incorpordndose al ciclo de los dcidos tricarboxili-

cos y aumentando la produccién de trifosfato de
adenosina (ATP)" (figura 1).

Este cambio en el sustrato energético cerebral
mejora la eficiencia mitocondrial y la resilien-
cia neuronal frente a situaciones patolégicas.
No obstante, aunque los cuerpos ceténicos son
mediadores centrales de los efectos anticonvul-
sivos, la correlacién entre sus niveles plasmati-
cos y el grado de proteccién frente a crisis no es
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Figura 1. Esquema del metabolismo de carbohidratos en comparacion con el de grasas. Acetil-CoA: acetilcoenzima A. Adaptada de Gavrilovici et al.*.
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absoluta, lo que indica la participacién de meca-
nismos adicionales independientes de la cetosis
per se'2.

La DC acttia a través de multiples mecanis-
mos interrelacionados, como se describe en los
siguientes epigrafes.

Modulacion del metabolismo energético
y funcion mitocondrial

La DC incrementa la disponibilidad de acetil-
coenzima Ay optimiza la actividad del ciclo de
Krebs y de la cadena de transporte de electrones.
El p-hidroxibutirato potencia la actividad redox
mitocondrial e induce la expresién de subunida-
des de la cadena respiratoria, lo que puede tra-
ducirse en un aumento de los niveles cerebrales
de ATP®.

Elincremento de ATP favorece la estabilidad del
potencial de membrana neuronal mediante una
mejor funcién de las Na*/K*ATPasas y la modu-
lacién de los canales de potasio sensibles a ATP,
que actiian como sensores del estado energé-
tico celular e inducen hiperpolarizacién cuando
disminuye la disponibilidad de glucosa. Este
mecanismo contribuye a reducir la excitabilidad
neuronal'.

Ademads, los dcidos grasos poliinsaturados, cuya
disponibilidad aumenta con la DC, inducen pro-
teinas desacoplantes neuronales y promueven
la biogénesis mitocondrial, optimizando la pro-
duccién energética y reduciendo la vulnerabili-
dad al estrés metabdlico®.

Modulacion de neurotransmisores
y excitabilidad sinaptica’®'?

Uno de los mecanismos mds estudiados es el
aumento de la neurotransmisién gabaérgica.
El B-hidroxibutirato y el acetoacetato pueden
favorecer la sintesis de GABA al promover un
metabolismo oxidativo mds eficiente y redu-
cir la glucélisis (inhibicién funcional a nivel de
piruvato quinasa). Se ha descrito elevacion de
GABA en liquido cefalorraquideo y en estudios
espectroscépicos, aunque los resultados experi-
mentales no son completamente uniformes entre
modelos animales.

El acetoacetato puede inhibir la liberacién pre-
sindptica de glutamato, reduciendo la excito-
toxicidad.

La DC puede disminuir la actividad de la adeno-
sina quinasa, aumentando la disponibilidad de
adenosina y potenciando la neurotransmision
purinérgica inhibitoria, con efecto estabilizador
sobre la actividad neuronal.

Efectos especificos de los acidos grasos
de cadena media’’

Los 4cidos grasos de cadena media (heptanoico,
octanoico y decanoico) ejercen efectos pleiotré-
picos:

* Proporcionan sustratos energéticos alternati-
vos (acetilcoenzima A y propionil-coenzima
A), contribuyendo a la reposicién del ciclo de
Krebs.

* Modulan el metabolismo astrocitario mediante
el sistema lanzadera glia-neurona.

* Aumentan los niveles cerebrales de glutamina
y triptéfano, asociados a menor excitabilidad
hipocampal.

* El dcido decanoico inhibe directamente el
receptor AMPA y estimula la biogénesis mito-
condrial a través de mecanismos dependientes
de PPARY.

Estos hallazgos respaldan la existencia de meca-
nismos anticonvulsivos adicionales en las dietas
cetogénicas con MCT méds alld de la mera pro-
duccién de cuerpos ceténicos.

Efectos antioxidantes y antiinflamatorios

La DC ejerce efectos neuroprotectores mediante
la reduccién del estrés oxidativo. Los cuerpos
ceténicos disminuyen la produccién de especies
reactivas de oxigeno, favoreciendo una oxida-
cién mas eficiente del dinucleétido de nicotina-
mida y adenina y modulando el metabolismo del
glutation a través de factores transcripcionales’®.
Ademas, inducen mecanismos de hidroxilacién
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lipidica dependientes del citocromo P450-4A,
que podrian contribuir a sus propiedades antiin-
flamatorias.

El B-hidroxibutirato también acttia como ligando
enddgeno del receptor 2 del 4cido hidroxicar-
boxilico, promoviendo un fenotipo macrofégico
con perfil antiinflamatorio y neuroprotector®.

Efectos epigenéticos y neurotroéficos

La restriccién glucolitica y el cambio metabdlico
inducido por la DC pueden aumentar la expre-
sién del factor neurotréfico derivado del cere-
bro, favorecer el reciclaje vesicular sindptico (con
predominio de endocitosis sobre exocitosis) y
estabilizar la funcién sindptica. Estos efectos con-
tribuyen tanto a la accién anticonvulsiva como a
posibles propiedades antiepileptogénicas y neu-
roprotectoras®.

>>|NDICACIONES DE LA DIETA
CETOGENICA

La DCy sus modalidades asociadas (DCC, dieta
de Atkins modificada, DC-MCT) constituyen
una alternativa terapéutica eficaz en adultos con
epilepsia refractaria®. Aunque tradicionalmente
su uso se ha restringido al ambito pedidtrico, la
evidencia acumulada en la dltima década res-
palda su indicacién en poblacién adulta en con-
textos clinicos bien definidos.

Epilepsia farmacorresistente

La principal indicacién de la DC en el adulto es
la epilepsia farmacorresistente, definida como el
fracaso de al menos dos farmacos antiepilépticos
adecuadamente seleccionados y tolerados. En
este contexto, la DC puede considerarse:

* Tras el fracaso de multiples fairmacos antiepi-
lépticos.

e En pacientes con intolerancia significativa a la
carga farmacoldgica.

e Como alternativa en pacientes no candidatos a
cirugia o tras fracaso quirirgico.

La tasa media de respondedores (= 50 % reduc-
cién de crisis) en adultos con epilepsia refractaria

se sittia en torno al 40 %, con mejores resultados
en epilepsias generalizadas que en focales™.

Sindromes epilépticos especificos

La DC estd especialmente indicada en adultos
con sindromes epilépticos en los que existe evi-
dencia sélida de eficacia, particularmente aque-
llos de inicio en la infancia que persisten en la
edad adulta®?:

e Sindrome de Dravet.
e Sindrome de Lennox-Gastaut.

e Epilepsia asociada a complejo de esclerosis
tuberosa.

* Sindrome por déficit de glucotransportador de
tipo 1.

Asimismo, puede considerarse en epilepsias
genéticas generalizadas.

En epilepsias focales estructurales potencial-
mente quirdrgicas (por ejemplo, displasia cortical
focal), la cirugia debe valorarse prioritariamente
antes de instaurar tratamiento dietético, salvo
contraindicacién o rechazo.

Estatus epiléptico refractario
y superrefractario

La DC constituye una opcién terapéutica en el
estatus epiléptico refractario y superrefractario,
incluyendo el sindrome NORSE (estatus epilép-
tico refractario de aparicion reciente)®.

Estd indicada especialmente cuando:

¢ Han fracasado anestésicos intravenosos y tera-
pias convencionales.

* Se busca una estrategia no farmacolégica com-
plementaria.

* Se requiere una intervencién precoz en cua-
dros graves.

La evidencia disponible muestra tasas de control
elevadas (hasta del 75-100 % en estatus epilép-
tico refractario y alrededor del 79 % en estatus
epiléptico superrefractario en series publicadas),



particularmente cuando se inicia de forma tem-
prana.

Uso como monoterapia en casos
seleccionados®

Aunque no constituye una indicacién estdndar,
existen datos preliminares que respaldan el uso
de DC como monoterapia en adultos cuidadosa-
mente seleccionados:

¢ Como tratamiento primario en pacientes moti-
vados.

* Como alternativa tras retirada de farmacos
antiepilépticos por efectos adversos.

Sin embargo, esta indicaciéon debe considerarse
individualizada y bajo supervisién especiali-
zada, dado que la evidencia atin es limitada.

Indicaciones adicionales y situaciones
especiales

La DC puede considerarse en*:

* Pacientes con efectos adversos significativos
derivados de politerapia.

* Mujeres en edad fértil cuando se desea mini-
mizar la exposicién farmacolégica (con moni-
torizacién estrecha).

e Pacientes con comorbilidades cognitivas en los
que se busque beneficio adicional en atencién
o calidad de vida.

>>CONTRAINDICACIONES DE LA DIETA
CETOGENICA

La identificacién de contraindicaciones cons-
tituye un paso fundamental antes de iniciar
la DC, dado que en determinadas circunstan-
cias metabdlicas su instauracién puede resultar
potencialmente grave e incluso fatal (tabla III).
Las contraindicaciones absolutas de la DC en
cualquier rango de edad incluyen aquellas enfer-
medades en las que estd comprometida la meta-
bolizacién de los dcidos grasos o la utilizacién
de cuerpos ceténicos como fuente energética,
asi como en aquellos trastornos que requieren un

TagLa Ill. CONTRAINDICACIONES DE LA

DIETA CETOGENICA EN ADULTOS

Contraindicaciones absolutas

¢ Embarazo.
¢ Fallo hepdtico.
o Pancreatitis aguda.

Contraindicaciones relativas

* Epilepsia candidata a cirugfa.

* Historia de pancreatitis.

¢ Colecistectomia.

¢ Fallo renal.

¢ Nefrolitiasis.

¢ Diabetes tipo 102 sin supervision endocrinoldgica.
¢ Hiperlipemia.

* Antecedentes cardiovasculares o cerebrovasculares.
* Historia de anorexia nerviosa.

* Reflujo gastroesofégico grave.

¢ Escaso apoyo sociofamiliar (en pacientes dependientes).
¢ Dificultad para mantener adecuada nutricién.

Adaptada de Kossof et al.’.

aporte elevado y constante de carbohidratos®. En
estos pacientes, la induccién de cetosis puede pre-
cipitar descompensaciones metabdlicas severas.

>>EVALUACION PREVIA AL INICIO
DE LA DIETA CETOGENICA

La evaluacién previa debe realizarse de manera
sistemadtica en todos los pacientes candidatos a
iniciar tratamiento con DC (figura 2). Entre los
objetivos de esta evaluacién inicial se incluyen:

* Descartar condiciones que contraindiquen el
uso de la DCy prevenir la aparicién de efectos
adversos®!.

* Realizar una valoracién nutricional para faci-
litar la planificacién individualizada del trata-
miento dietético?2.

e Planificar pruebas complementarias que per-
mitan detectar o excluir patologias relevantes,
como enfermedades cardiacas, nefrolitiasis o
trastornos metabdlicos, asi como identificar
factores de riesgo cardiovascular que puedan
verse modificados tras el inicio de la DC%##323,
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EVALUACION NEUROLOGICA

EVALUACION BIOQUIMICA

e Historia clinica detallada

e Discusion de las expectativas del paciente y sus familiares
respecto al tratamiento

e Evaluacion de la eficacia y de posibles efectos adversos

¢ |dentificacion de posibles barreras psicosociales

e Estimacioén de los requerimientos energéticos
e Evaluacién antropométrica y analisis de la composicién corporal
(impedaciometria, ecografia nutricional, etc.)
EVALUACION NUTRICIONAL e Historia dietética (ideal registro de 7 dias)
e |dentificacion de preferencias alimentarias, aversiones, alergias
e intolerancias
e Evaluacioén bioquimica del estado nutricional

e | actatoy piruvato en plasma

e Carnitina plasmatica y perfil de acicarnitinas

* Aminodcidos plasmaticos y acidos organicos urinarios
e Amonio en plasma

Figura 2. Evaluacion previa al inicio de la dieta cetogénica. Adaptada de De Giorgis et al.*.

También es importante conocer las preferencias
alimentarias del paciente, su grado de autono-
miay el modo de alimentacién habitual, ya que
la posibilidad de iniciar el tratamiento con pla-
nes dietéticos mds sencillos e individualizados
favorece la adherencia terapéutica®303!,

Para optimizar tanto la eficacia como el cumpli-
miento de la dieta es necesario un abordaje multi-
disciplinar. Un equipo especializado, compuesto
principalmente por neurélogos, nutricionistas o
dietistas, endocrinélogos y / o pediatras?, resulta
clave para la adecuada seleccién de pacientes, la
prescripcién nutricional, el seguimiento clinico
y la prevencién de efectos adversos. Otros pro-
fesionales sanitarios como personal de enferme-
rfa, farmacéuticos y especialistas en salud mental
también desempefian un papel relevante en el
manejo integral del paciente®®.

Evaluacioninicial

El primer paso consiste en realizar una anamnesis
detallada que contenga los siguientes aspectos:

* Antecedentes familiares, incluyendo enferme-
dades hereditarias, muertes infantiles de causa
desconocida, enfermedades crénicas, eventos
cardiovasculares o cardiopatias y antecedentes
de nefrolitiasis®.

 Ambito psicosocial, valorando el nivel socioe-
conémico y el entorno familiar, especialmente
la disponibilidad de cuidadores y su capaci-
dad para comprender y aplicar la dieta. Desde
este momento puede iniciarse la educacion
nutricional tanto a los pacientes como a sus
cuidadores®?.

¢ Antecedentes personales, prestando especial
atencion a*:

— Historia de la epilepsia: diagnéstico, etiolo-
gia, evolucion de la enfermedad (tipo y fre-
cuencia de crisis), tratamientos con formacos
antiepilépticos utilizados y uso de otras tera-
pias (corticoides, gammaglobulinas, DC pre-
via, cirugia o estimulacién del nervio vago).

— Antecedentes perinatales: evolucién del
embarazo y del parto, la adaptacién neona-
tal y la necesidad de hospitalizacién en el
periodo perinatal.

— Desarrollo psicomotor, incluyendo posibles
retrasos o alteraciones sensoriales.

Historia nutricional, que debe incluir®:

— Preferencias alimentarias, alergias e intole-
rancias.

— Encuesta dietética, preferiblemente de varios
dias (aunque en ocasiones se utiliza un recor-
datorio de 24 horas).



— Antecedentes de soporte nutricional arti-
ficial, ya sea mediante nutricién enteral,
parenteral o mixta.

e Evaluacién de la calidad de vida mediante
cuestionarios validados cuando sea posible.

Ademds de valorar la presencia de anomalias
fenotipicas y/o signos de enfermedad orgé-
nica, es importante evaluar el estado nutri-
cional del paciente. Se recomienda el uso de
calorimetria indirecta para estimar con mayor
precisién los requerimientos energéticos®. Sin
embargo, dado que se trata de una técnica cos-
tosa y con disponibilidad limitada en muchos
centros, habitualmente se realiza una valo-
racién antropométrica basada en: peso, talla,
indice de masa corporal y técnicas de valora-
cién morfofuncional (como ecografia y bioim-
pedanciometria)®32.

e Dirigidas a descartar trastornos metabdlicos,
como la determinacion de amonio, lactato,
aminodcidos y acilcarnitinas en plasma y aci-
dos orgdnicos en orina. En nuestro entorno, el
diagndstico en la edad adulta de estas patolo-
glas es poco frecuente gracias al cribado neo-
natal, por lo que este despistaje no se realiza
de manera sistemdtica a menos que exista una
elevada sospecha clinica. En individuos en los
que no se haya realizado dicho cribado (por
ejemplo, en casos de migracién o adopcién), es
obligatoria una evaluacién metabdlica exhaus-
tiva antes de iniciar la DC*%*. En adultos con
discapacidad intelectual y epilepsia de etiolo-
gia desconocida puede considerarse la realiza-
cién de un estudio genético®.

¢ Pruebas de laboratorio?®303238;

— Andlisis de sangre: hemograma y bioqui-
mica completa: glucemia, insulina e indice
HOMA; funcién hepdtica y renal; marca-
dores del estado nutricional; perfil lipidico;
metabolismo del hierro; metabolismo fosfo-
cdlcico; vitaminas A, E, D, B12 y dcido félico;
oligoelementos como zinc y selenio; equili-
brio dcido-base, y niveles plasmaticos de far-
macos antiepilépticos.

— Andlisis de orina: sedimento urinario, iones,
calcio, oxalato y los cocientes calcio /creatinina,
proteinas/ creatinina y citrato/ creatinina.

e Otras exploraciones complementarias®:

— Electroencefalograma.

— Ecografia renal en pacientes con anteceden-
tes personales o familiares de nefrolitiasis.

— Electrocardiograma y ecocardiograma en
pacientes con antecedentes o factores de
riesgo cardiovascular, con el objetivo de des-
cartar, entre otras alteraciones, un sindrome
de QT largo.

— Densitometria mineral dsea en pacientes con
alteraciones del metabolismo fosfocalcico o
con factores de riesgo de osteopenia.

La revisién de los farmacos antiepilépticos y
del resto de la medicacién que recibe el paciente
forma también parte de la evaluacién previa, ya
que muchos preparados farmacolégicos contie-
nen excipientes con azticares o derivados que pue-
den interferir en el mantenimiento de la cetosis.
Por este motivo, siempre que sea posible deben
utilizarse formulaciones libres de carbohidratos.
Las presentaciones en jarabe o polvo para suspen-
sién son las que con mayor frecuencia contienen
estos excipientes y, por tanto, deben evitarse. En
su lugar, se recomienda el uso de comprimidos,
cdpsulas, ampollas o viales bebibles. En caso de
tratamientos intravenosos, se propone utilizar
siempre que sea posible suero salino fisiolégicoy
evitar los sueros glucosados®*>%%7,

>>|NICIO Y SEGUIMIENTO DE LA
DIETA CETOGENICA

Inicio

Al inicio de la DC puede ser necesaria la hospi-
talizacién, sobre todo en la edad pedidtrica. En
adultos, el inicio ambulatorio suele ser lo més
frecuente, aunque debe considerarse el ingreso
hospitalario en casos de patologia grave (por
ejemplo, estatus epiléptico) o cuando se va a ini-
ciar una DCC. La decisién debe tomarse garan-
tizando la eficacia del tratamiento, la seguridad
del paciente, el fécil acceso al centro hospitalario
en caso de complicaciones, y teniendo en cuenta
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los costes, tanto sanitarios como los asumidos
por el paciente y su familia®.

Entre las ventajas de comenzar la DC durante
la hospitalizacién destacan: la posibilidad de
que el paciente tenga una vigilancia estrecha, la
deteccién precoz de complicaciones y el inicio
de soporte nutricional en caso de dificultad para
la ingesta oral o intolerancia gastrointestinal®.
Por el contrario, el inicio ambulatorio es menos
costoso y reduce el estrés asociado al ingreso
hospitalario, lo que favorece la aceptacion y el
cumplimiento de la dieta.

El inicio gradual de la dieta se asocia con una
mejor tolerancia y también menor incidencia de
efectos adversos. En cuanto al ayuno, tradicio-
nalmente la DC se iniciaba tras un periodo de
24-48 horas sin comer®. Sin embargo, estudios
mas recientes han demostrado que el comienzo
sin ayuno reduce las complicaciones asociadas,
con una eficacia comparable®.

En cuanto a la ingesta hidrica, a diferencia de las
recomendaciones iniciales, no es aconsejable res-
tringir la ingesta de liquidos antes de iniciar la
DC por el riesgo de deshidratacion®.

Calculo de los requerimientos

Antes de iniciar la DC es fundamental deter-
minar los requerimientos nutricionales del
paciente. En primer lugar, se calcula el gasto
energético basal (GEB) mediante férmulas pre-
dictivas, como la ecuacion de Harris-Benedict:

Hombres: GEB = 66,5 + (13,75 x peso [kg]) +
(5.003 x talla[cm]) — (6.775 x edad [afios])

Mujeres: GEB = 655,1 + (9.563 x peso [kg]) +
(1.850 x talla [cm]) — 4.676 x edad [afios])

A partir de este valor se estima el gasto energé-
tico total aplicando los factores de correccién
correspondientes segtin el grado de estrés meta-
bélico. Por ejemplo, una mayor frecuencia de
crisis epilépticas puede incrementar el gasto
energético diario. En este cdlculo debe utilizarse
el peso ideal en pacientes con bajo peso y el peso
ajustado en aquellos con sobrepeso u obesidad*.

Una vez calculado el requerimiento energético
total, las calorias se distribuyen entre grasas,

proteinas e hidratos de carbono segtn la razén
cetogénica que se vaya a prescribir32.

Para calcular los requerimientos hidricos, en
nifios suele usarse la férmula de Holliday-Se-
gar, mientras que en adultos se recomienda una
ingesta aproximada de 30-35 mL /kg/dia01-1,5
mL /kcal®.

Seleccion del tipo de dieta

Una vez calculados los requerimientos nutricio-
nales, debe decidirse el tipo de dieta que se va a
iniciar. Esta elecciéon depende de multiples facto-
res, entre los que se encuentran®%:

e Edad del paciente.
* Tipoy gravedad de la enfermedad.

* Necesidad de obtener una respuesta terapéu-
ticardpida.

e Via de alimentacion (oral, nutricién enteral o
nutricién parenteral).

* Preferencias del paciente y de sus cuidadores.

¢ Disponibilidad de personal sanitario especiali-
zado para el manejo de la dieta.

Seguimiento

Es fundamental el seguimiento estrecho por
parte del equipo multidisciplinar tras el inicio de
la DC®. Durante los primeros meses es cuando
suelen realizarse mas modificaciones con el obje-
tivo de ajustar la razén cetogénica, mantener la
cetosis terapéutica y mejorar la aceptacién por
parte del paciente. Por ello, al principio es nece-
saria una monitorizacién mds frecuente®.

En general, el primer control exhaustivo se rea-
liza aproximadamente al mes de haber iniciado
la dieta. Posteriormente, durante el primer afio
de tratamiento las revisiones suelen progra-
marse cada 3 meses?®***?y, a partir del afio, pue-
den espaciarse cada 6 meses®*.

En cada revisién se pretende evaluar la toleran-
cia y la adherencia al tratamiento, los niveles de
cetosis alcanzados, la posible aparicién de com-
plicaciones y el estado nutricional del paciente®.



En este sentido, durante las visitas de segui-
miento es recomendable recoger informacién
sobre los siguientes aspectos®*:

* Frecuencia y evolucién de las crisis epilépticas.

® Aparicién de sintomas relacionados con el
estado de cetosis, como mareo, temblor o
sudoracion.

¢ Evaluacién nutricional mediante encuesta die-
tética; idealmente, el paciente deberia aportar
un registro dietético de 3-4 dias.

e Cambios o fluctuaciones de peso corporal,
que podrian requerir un nuevo cdlculo de los
requerimientos nutricionales.

Como parte del seguimiento también es nece-
sario realizar pruebas complementarias perié-
dicas®*%. Entre ellas se incluyen controles
analiticos y pruebas instrumentales (tabla IV).

Monitorizacion de los cuerpos ceténicos

El control de la cetosis es fundamental para
garantizar la eficacia, la seguridad y la adheren-

cia ala DC?. No obstante, es importante tener en
cuenta que el objetivo principal no es alcanzar
un nivel especifico de cetosis, sino lograr un ade-
cuado control de las crisis epilépticas®. Los ajus-
tes dietéticos deben orientarse principalmente a
optimizar la respuesta clinica al tratamiento y a
minimizar los posibles efectos adversos.

Aunque se recomienda monitorizar los cuerpos
ceténicos durante los primeros meses de tra-
tamiento?®, no existe un consenso claro sobre la
frecuencia 6ptima de esta monitorizacién. En
general, se aconseja un control estrecho durante
las fases iniciales, con determinaciones cada 8
horas durante la primera semana y posterior-
mente una vez al dia hasta alcanzar la “meseta”
de cetosis, momento en el que los controles pue-
den espaciarse a 3-4 dias por semana*.

Existen principalmente dos métodos para la
monitorizacién de los cuerpos ceténicos:

¢ Cetonemia: consiste en la cuantificacion del
B-hidroxibutirato en sangre capilar. Es el
método de eleccién por su mayor precision®.

¢ Cetonuria: se basa en la determinacién semi-
cuantitativa de cuerpos ceténicos mediante tiras

TaBLA V. SEGUIMIENTO CLINICO E INSTRUMENTAL SUGERIDO TRAS EL INICIO DE LA DIETA CETOGENICA

Predieta

1 mes 3 meses 6 meses 12 meses

Cribado metabdlico; hemograma completo;
glucemia; cetonas; electrolitos; bicarbonato;
Laboratorio alblmina; protefnas totales; funcién
hepética; funcién renal; vitaminas Dy B12;
folato; andlisis de orina completo.

Hemograma completo con perfil férrico; glucemia; cetonas; electrolitos;
equilibrio dcido-base; albiimina y prealbtimina; protefnas totales;
funcién hepética,' funcién renal; enzimas pancredticas; vitaminas D

y B12; dcido f6lico, selenio, zing; perfil lipidico (colesterol total, LDL y
HDL, triglicéridos); carnitina libre y total; andlisis de orina completo.

Evaluacién
” neuroldgica
Evaluacién oosleay
9 . - L. nutricional.
Evaluacioén neurolégica y nutricional. neurolégicay
” - nutricional. 9
;s 9 o Evaluacién neuroldgica y Evaluacion
Clinica Evaluacién endocrinoldgica, . S
o : nutricional. » endocrinolégica;
neuropsicoldgica, emocional y dela Evaluacién evaluacion
conducta. emocional y neuropsicolézica
conductual. P g1
emocional y
conductual.
EEG; ecografia
Pruebas EEG; ecografia abdominal EEG EEGy aCZi;?nlmr;ljia" ECG;
complementarias | Calorimetria; ECG; ecocardiograma; DMO calorimetrfa ecocardiogra,ma' '
7
DMO

Adaptada de De Giorgis et al.*®. DMO: densitometria mineral ésea; ECG: electrocardiograma; EEG: electroencefalograma;
HDL: lipoproteinas de alta densidad; LDL: lipoproteinas de baja densidad.
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reactivas de orina con método colorimétrico. Es
una técnica mdas econémica y accesible, aunque
son frecuentes los falsos positivos, por ejemplo,
en pacientes tratados con dcido valproico, cap-
topril o dcido acetilsalicilico, o en casos de orinas
muy concentradas. Cuando se produce el fené-
meno de “cetoadaptacion”, disminuye la excre-
cién urinaria de cuerpos ceténicos, lo que puede
dar lugar a falsos negativos®*.

En cuanto a los niveles recomendados, las con-
centraciones de cuerpos ceténicos en orina debe-
rian mantenerse entre 2+ y 5+35, mientras que en
sangre capilar se sittian generalmente entre 2,4y
5 mmol/L, ya que estos valores se han asociado
con un mejor control de las crisis epilépticas.

>>EFECTOS ADVERSOS DE LA DIETA
CETOGENICA

La DC, como cualquier intervencién terapéutica,
no estd exenta de efectos adversos, y la identifica-
cién precoz de estos es fundamental. La mayoria
de los efectos secundarios descritos son leves o
moderados, autolimitados y relativamente faci-
les de prevenir y tratar®*'.

Complicaciones a corto plazo

Al inicio de la DC, los efectos adversos son rela-
tivamente frecuentes debido a los cambios meta-
bélicos que experimenta el organismo. Lo mds
habitual es la aparicién de sintomas asociados a la
entrada en cetosis y a las pérdidas renales de agua
y electrolitos®. Estos pueden manifestarse con
debilidad, malestar general, cefalea, calambres o
nduseas. La adecuada hidratacién y la reposicién
electrolitica suelen contribuir a su resolucién?.

Entre las complicaciones que pueden apare-
cer a otros niveles destacan las descritas en los
siguientes epigrafes.

El dolor abdominal, los vémitos, la diarrea y el
estrefiimiento constituyen los sintomas mads
frecuentes***, especialmente en pacientes que
siguen una DCC o DC-MCT. En la mayoria de los
casos se trata de procesos leves y autolimitados
que mejoran enlenteciendo la progresiéon de la

dieta, aunque en algunos pacientes la mala tole-
rancia puede conducir a un incumplimiento par-
cial o incluso al abandono total*.

Los vémitos se explican por el enlentecimiento
del vaciamiento gdstrico asociado al elevado con-
tenido graso de la dieta®. Para evitar su aparicién
suele ser ttil el aumento progresivo de la razén
cetogénica® y la distribucién de las comidas en
pequenas cantidades pero mds frecuentes®.

El exceso de grasa también puede favorecer la
aparicién de diarrea cuando se supera la capa-
cidad de absorcién intestinal. Aunque suele ser
transitoria, en algunos casos puede ser persis-
tente y requerir ajustes dietéticos como la reduc-
cién del aporte total de grasa o modificaciones en
la composicién lipidica, por ejemplo, disminuir
la cantidad de MCT y aumentar la proporcién de
triglicéridos de cadena larga®.

El estrefiimiento también aparece con frecuencia,
por lo que se recomienda aumentar la ingesta de
fibra (aproximadamente 15-20 g/dia), asegurar
una hidratacién adecuada (mds de 2 litros de agua
al dia en adultos) y fomentar la actividad fisica. En
algunos casos pueden usarse laxantes o enemas®.

Durante la terapia con DC, la glucemia deberfa
mantenerse >55-60 mg/dL. Sin embargo, espe-
cialmente en nifios, pueden observarse valores
inferiores®.

El manejo de la hipoglucemia dependera de los
niveles de glucosa, de la presencia de sintomas y
del estado de conciencia del paciente. En general,
deben tratarse todas las hipoglucemias sintomé-
ticas¥*. En aquellas asintomaticas estd indicado
tratar cuando la glucemia estd <45 mg/dL en
adultos y <30 mg/dL en nifios®.

En los casos en los que es necesario administrar
glucosa para su correccién, ya sea por via oral o
intravenosa, se recomienda determinar poste-
riormente la cetonemia para comprobar que el
paciente mantiene el estado de cetosis™®.

Se considera hipercetonemia cuando la cetosis
en sangre supera los 5mmol/L o cuando la ceto-
nuria es superior a cinco cruces. Solo requiere



tratamiento cuando se asocia a sintomas como
vOmitos, irritabilidad, letargia, taquipnea, som-
nolencia o taquicardia®.

La acidosis metabdlica suele aparecer ante infeccio-
nes intercurrentes, episodios de deshidratacién o
hipercetonemia, o como consecuencia de la interac-
cién entre la DC y algunos farmacos antiepilépti-
cos. Enla mayoria de los casos es suficiente tratar la
causa desencadenante y administrar fluidoterapia
con suero salino fisiolégico sin glucosa. El uso de
bicarbonato se reserva para casos de acidosis grave
y persistente pese a la reposicion de volumen*.

Complicaciones a medio y largo plazo

Las complicaciones a medio y largo plazo suelen
aparecer a partir del tercer mes. No siempre se
atribuyen exclusivamente a la DC, sino también
al uso concomitante de farmacos antiepilépticos
o ala propia enfermedad de base.

El elevado contenido graso de la dieta puede
provocar un aumento de los niveles de colesterol
y triglicéridos hasta en un tercio de los adultos
que siguen una DCC, siendo un efecto menos
frecuente en dietas menos restrictivas®?.

En la mayorfa de los casos, estas alteraciones se
normalizan espontdneamente tras 12 meses de
tratamiento o tras la retirada de la dieta®***. Sin
embargo, en pacientes con dislipemia severa pre-
via o alteraciones graves persistentes debe consi-
derarse la suspension de la dieta*.

En algunos estudios se ha descrito el aumento de
la rigidez arterial en pacientes que siguen la DC
durante mds de un ano, tanto en nifios como en
adultos, lo que podria constituir un marcador pre-
coz de lesion vascular®#. No obstante, estudios
posteriores sugieren que estos cambios podrian
ser reversibles y de escasa relevancia clinica.

Para prevenir o tratar la dislipemia pueden reali-
zarse diferentes intervenciones*>*%:

* Modificar el tipo de grasa de la dieta, sustitu-
yendo grasas saturadas por grasas monoinsa-
turadas o poliinsaturadas.

* Ajustar la dieta reduciendo la RC u optar por
una dieta menos restrictiva.

* Promover cambios en el estilo de vida: aumen-
tar la actividad fisica, descartar dislipemias
genéticas y valorar el efecto de otros trata-
mientos farmacoldgicos.

Si estas medidas no resultan eficaces, o en caso
de que se detecten dislipemias genéticas, puede
considerarse el tratamiento farmacolégico con
estatinas®.

La nefrolitiasis puede aparecer hastaenel 7 % de
los nifios tratados con DC, siendo los célculos de
dcido urico los mads frecuentes. En adultos esta
complicacién es menos habitual®*.

La DC favorece diversos cambios metabdlicos
que predisponen a la formacién de célculos rena-
les, como la acidosis metabdlica, que aumenta la
reabsorcién renal de citrato®, la deshidratacion, el
pH urinario 4cido, la hipercalciuria y la hipocitra-
turia. Ademds, el uso concomitante de inhibido-
res de la anhidrasa carbénica, como topiramato o
zonisamida, puede aumentar el riesgo®*.

Las medidas preventivas mds recomendadas
incluyen una adecuada hidratacién (>2 litros al
dia) y la administracién de citrato potdsico oral,
que alcaliniza la orina®*. Algunos autores pro-
ponen su uso profildctico en pacientes pediatri-
cos antes de iniciar la DC a dosis de 2 mEq/kg/
dia, aunque todavia no existen recomendaciones
definitivas al respecto®.

La osteopenia, la osteoporosis y las fracturas se
han descrito como posibles complicaciones de la
DC alargo plazo (mds de 7-12 meses), especial-
mente en pacientes pedidtricos®*.

Este fenémeno se relaciona principalmente con
la acidosis metabdlica crénica, la cual favorece la
desmineralizacién dsea. Ademds, intervienen
otros factores como la menor activacién renal
de la vitamina D, la reduccion de los niveles de
IGF-1, 1a menor movilidad y el uso prolongado
de fdrmacos antiepilépticos que interfieren en la
absorcién de calcio y vitamina D34,
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Desde el punto de vista preventivo, es impor-
tante monitorizar durante el seguimiento los
niveles de calcio, fésforo y vitamina D, asf como
la realizacién de densitometria mineral 6sea.
Ademas de la suplementacién con calcio y vita-
mina D, en algunos casos puede ser necesario
considerar el tratamiento con bisfosfonatos?.

La DC es restrictiva en determinados alimentos,
por lo que aumenta el riesgo de desnutricién y de
que la ingesta de micronutrientes y electrolitos
sea deficitaria, por lo que es importante monito-
rizarlos durante el seguimiento y suplementar-
los en caso necesario®*%,

La escasa ingesta de verduras, frutas y lacteos
condiciona el déficit de vitamina D, vitaminas
del grupo B, calcio, zinc, selenio, magnesio y
fésforo®*. Los pacientes que se alimentan con
férmulas enterales cetogénicas no tienen tantos
déficits, ya que estas aportan todos los micronu-
trientes necesarios*.

En general, los pacientes se suplementan con
multivitaminicos y oligoelementos ademds de
con calcio y vitamina D (figura 3).

Cabe destacar que, secundariamente al déficit de
selenio, se han descrito casos de miocardiopatia
y alargamiento del intervalo QT, por lo que es
recomendable el seguimiento con electrocardio-
grama y ecocardiograma si se detectan niveles
bajos o si existen factores de riesgo®*.

Por otro lado, la desnutricién, el uso prolongado
de DC y de farmacos antiepilépticos pueden
causar niveles bajos de carnitina. El consenso
internacional no recomienda su suplementacién
de manera rutinaria, solo si aparecen sintomas
(letargo, debilidad muscular, fallo de medro,
trastornos gastrointestinales) y / o si se objetivan
niveles bajos en sangre® .

Escasa adherenciaterapéutica

Uno de los principales inconvenientes de la DC
es que implica un gran cambio en el estilo de vida
del paciente al requerir un estricto cumplimiento
que puede ser dificil de mantener. Esto, sumado
alainadecuada respuesta al tratamiento y la apa-
ricién de efectos adversos, hace que el abandono
sea frecuente®. Aproximadamente el 10 % de los
pacientes interrumpen la DC debido a su poca
palatabilidad y a sus efectos gastrointestinales®.

La educacién y la implicacién activa de fami-
liares y cuidadores desempefian un papel fun-
damental®. En situaciones mds complicadas, se
puede optar por medidas como:

* Realizar formacién y educacién alimentaria.

* Comenzar con dietas menos restrictivas y de
forma gradual®™.

* Adaptar la dieta: introducir nuevos alimentos,
ofrecer recetas diferentes, etc. Existen produc-
tos cetogénicos preelaborados (como masas de
pizza o batidos) que parecen seguros y pueden
ayudar a la adherencia®.

SUPLEMENTACION
MAS FRECUENTE

e Multivitaminicos sin aztcar
incluyendo oligoelementos,
especialmente selenio

e Calcioy vitamina D

SUPLEMENTACION
DE SOPORTE

[ \ (0 Citrato de potasio \

- JNC

Prebidticos sin azlcar
Laxantes: fibras dietéticas, aceite mineral,
supositorios de glicerina

Carnitina (en caso de deficiencia y/o
paciente sintomatico

Aceite de MCT o aceite de coco )

Figura 3. Recomendaciones de suplementacion en terapia con dieta cetogénica. MCT: triglicéridos de cadena media. Adaptada de De Giorgis et al.*.




Interaccion de la dieta cetogénica
con los farmacos antiepilépticos

La interaccién con otros farmacos como los
antiepilépticos es comun. La deshidratacién
secundaria a la DC y la disminucién de la unién
a proteinas por la hipoproteinemia pueden ele-
var los niveles plasmaéticos y cerebrales de estos
farmacos, potenciando sus efectos terapéuti-
cos, pero también sus efectos téxicos. Por este
motivo, es necesario evaluar las posibles interac-
ciones teniendo en cuenta que la mayoria de los
pacientes contintian en tratamiento farmacolé-
gico cuando inician la DC*.

Cabe destacar la interaccién entre la DC y el pro-
pofol, que puede provocar el “sindrome de infu-
sion del propofol”. Es una complicacién grave
y potencialmente mortal que se asocia al uso
prolongado o a altas dosis de este anestésico. Se
caracteriza por: acidosis metabdlica, rabdomi6li-
sis, dafo cardiaco, insuficiencia renal e inestabi-
lidad hemodindmica, y se debe a una alteracién
del metabolismo mitocondrial y de la oxidacién
de 4dcidos grasos. En pacientes con DC, el riesgo
es mayor al instaurarse un metabolismo predo-
minantemente lipidico®.

>>EFICACIA Y RETIRADA DE LA DIETA
CETOGENICA

Evaluacion de la eficacia

Por regla general, la cetosis tarda en establecerse
unas 2-3 semanas y puede ser necesario mante-
ner un minimo de 3 meses la dieta para valorar
su eficacia®®®. Se considera que la DC es eficaz
si se produce una reduccién del 50 % o mds de
las crisis, aunque también se habla de eficacia si
se consigue una disminucién de su intensidad,
menor necesidad de fdrmacos antiepilépticos,
mejoria de la capacidad cognitiva del paciente y
de su calidad de vida®.

Retirada de ladieta

Aunque la retirada de la DC debe ser individua-
lizada, existen diferentes criterios®*%:

e No efectividad: la recomendacién es mante-
nerla al menos 3 meses antes de considerarla
ineficaz®**. Hasta el 75 % de los pacientes

responden a la dieta en los primeros 14 dias,
aunque hay repuestas mds tardias®®. Antes
de retirar la DC por este motivo, hay que con-
siderar el cambio a una dieta mads restrictiva,
valorando si es necesario ajustar el tratamiento
farmacolégico.

No cumplimiento.

Efectos secundarios: existen algunas compli-
caciones que obligan al abandono de la DC:
hipercolesterolemia incontrolable, trastor-
nos electroliticos, pancreatitis, hepatitis, etc.
Para evitar la retirada es fundamental cono-
cerlas, monitorizar a los pacientes y actuar de
manera precoz®. En aquellas situaciones en las
que haya que interrumpir la dieta de manera
urgente por complicaciones graves o empeora-
miento de las crisis®, se hard de manera inme-
diata con un control exhaustivo, incluso en la
unidad de cuidados intensivos por el riesgo de
exacerbacion de la epilepsia.

Duracién de la dieta: aunque no existe un
tiempo méaximo establecido, las recomendacio-
nes hablan de valorar los riesgos / beneficios de
la dieta tras 2 afios®. Sin embargo, en adultos
o nifos que han respondido a la dieta con un
buen control de las crisis y con buena toleran-
cia, puede plantearse continuar mds a largo
plazo®*. Hay otros casos en los que puede man-
tenerse de por vida, por ejemplo, en las deficien-
cias de piruvato deshidrogenasa y de GLUT-1,
o que solo se usan durante cortos periodos de
tiempo, como en el estatus epiléptico®.

Modo de retirada

No existe un algoritmo o consenso establecido
para la retirada de la DC. Suele realizarse en un
periodo de 1 a 3 meses, pudiendo interrumpirse
de manera inmediata en situaciones de urgencia.
En caso de empeoramiento de las crisis tras la reti-
rada, se puede volver ala DC que fue efectiva®.

Las recomendaciones proponen ir disminu-
yendolaratio de 1 en1de forma mensual. Seirdn
aumentando poco a poco los hidratos de carbono
complejos y se reducird el aporte de grasas®*.
Cuando la cetosis desaparece y las crisis se man-
tienen estables, se reintroducirdn hidratos de car-
bono simples.
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En torno al 80 % de los pacientes que han respon-
dido a la dieta permanecen estables tras su sus-
pensién incluso durante largos periodos®*2. No
obstante, existen algunos factores que indican
mayor riesgo de recurrencia tras la retirada de la
DCy que son signos de mal pronéstico: lesiones
focales en la resonancia magnética o trazados
epileptiformes en el electroencefalograma®*.

>>CONCLUSIONES

En conclusién, la DC constituye una interven-
cién terapéutica eficaz y consolidada en el tra-

tamiento de la epilepsia farmacorresistente y
de determinados errores innatos del metabo-
lismo. Su efectividad se sustenta en multiples
mecanismos metabdlicos y neuroprotectores,
mas alld de la cetosis en si misma. No obstante,
debido a sus posibles efectos adversos y a la
complejidad de su implementacién, es impres-
cindible una adecuada seleccién de pacientes,
una evaluacién previa exhaustiva y un segui-
miento multidisciplinar continuado. De este
modo, la DC puede considerarse una alterna-
tiva terapéutica segura y beneficiosa en contex-
tos neuroldgicos seleccionados, siempre bajo
supervisién especializada.
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