OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehéllet.

Rutin
Galler for: Verksamhet Neurologi och psykiatri barn Giltig fran: 2026-04-01
Innehallsansvar: Antri Savvidou, (antsa6), Overlikare Giltig till:  2028-04-01
Granskad av: Bjorn Bjurulf af Morgenstierne, (bjobj3), Overldkare
Godkéand av: Marie Carlsson, (marca33), Verksamhetschef
Akut insattning av ketogen diet
T . .. o .
Férandringar sedan féregaende version
Version 1.
o . .
Innehallsforteckning
Forandringar sedan foregaende Version ........ccccceeeeueeerviieeesieeisseessseeessveeenneens 1
INnehAllSTOrtECKNING ......ceiveuiiiiiiiieieeeeee e e s 1
BaKkgrund 0Ch SYILE ....c..uuiiieiieeiieeeeeceeeeee ettt 1
FOTUESATININZAT ... .eiiiiieeieeieciteeeeeete et eeere e e s sserre e e e s saae e e s s s raaeeessssaaessnnnns 2
UHOTANAE. ... ceeveeeieeeieeiecteeteet ettt te st e et e e ste e s ae e s steessbaessaeenssessasesnne 2
ATDEESEIUDD ettt ettt ettt et et e e e 7
KAI{OTtECKNING ..ottt ettt 7
Bilaga 1: Speciella kontraindikationer for anviandning av KD- parenteralt (9). 9
Bilaga 2: (9) weeecveeieciieeeiieeete ettt ettt e e e te e e ae e e s aa e e s sae e e raae e naes 10
Bilaga 38: OVET 1 AT ....ucueueueueeeeererereteretete ettt es s ae sttt s st senes 11
Bilaga 3D: 01 AT .eciiiiiieeeee e s 12
Bakgrund och syfte
Ketogen diet (KD) ar en nutritionsbehandling etablerad for
behandling av svarbehandlad epilepsi och vissa metabola sjukdomar.
De senaste dren har anviandning av KD inom andra omréade, som vid
refraktar status epileptikus 6kat och vi utmanas att kunna erbjuda
detta akut. KD kan vara aktuell nar status epileptikus bedoms vara
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refraktar/superrefraktar. Saledes kan KD bli aktuell inom en-tva dygn
fran debuten av status och kan darfor komma till fraga dven under
helgen. Rutiner skall darfor finnas for akut insattning av KD under
helg (1-5).

FOorutsattningar

Indikationer
e Refraktar/Superrefraktar status epileptikus/FIRES

e Langvarig icke konvulsivt status epileptikus

e Laktacidos vid nyupptackt pyruvat dehydrogenasbrist (2-4,
6)

Forberedelser

Forberedelser for patienter som satts in pa KD

KD akut ska erbjudas till patienter utan kontraindikationer for KD se
bilaga 1. For mer information var god se PM: "Ketogen diet-
Modifierad alt. Ketogen kost-Klassiskt”.

Utforande

Beslut om akut insattning av ketogen diet
Beslut om akut insattning av ketogen diet tas av ansvarig barnneurolog.

1. Enteral KD ar att foredra framfor parenteral KD (6)

2. Vid ordination till barn med KD skall l1akare kontrollera
kolhydratinnehallet pa alla lakemedel. Avdelningsapotekare
och dietist kan vara behjalpliga vid behov. Kolhydrater kan
finnas i manga former i lakemedel som till exempel laktos,
sackaros, glukos, fruktos, majsstarkelse, mannitol, xylitol,
sorbitol, och maltitol. Glycerol omvandlas delvis till
kolhydrater. Orala 16sningar innehaller ofta kolhydrater i
hoga koncentrationer. Ordinera tabletter, kapslar,
suppositorier och inhalationer om det ar mojligt. OBS!
kolhydratsinnehall skiljer sig fran tillverkare till tillverkare.
Det ar viktigt att ordinera/ skriva recept dar den aktuella
tillverkaren anges. Notera under anvisning FAR EJ BYTAS
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UT TILL EN ANNAN TILVERKARE vid ordination i
Melior. Kryssa i rutan “far ej bytas” ut vid
receptforskrivning.

3. Aven intravendsa likemedel kan innehélla stora mingder
glycerol eller kolhydrater, bland annat i form av glukos och
mannitol, t ex paracetamol och vissa antibiotika. Dessa
lakemedel rekommenderas inte till barn med ketogen diet.

(var god se PM: Ketogen diet - Neurologimottagning barn)

4. Vissa intravenosa lakemedel kan spadas med bade
natriumklorid och glukos, tex midazolam och
levetiracetam. Ange "spads med natriumklorid” i
anvisningen i Melior.

5. Information om extempore och licenslikemedel saknas i
FASS. Vid ordination av dessa likemedel kontrolleras
innehéllet med hjalp av avdelningsapotekare, bipacksedel
eller innehallsforteckning pa lakemedelsetiketterna pa
forpackningen.

6. Blodprover i form av Hb, LPK, Diff, TPK, ASAT, ALAT, y-
GT, LD, bilirubin, kreatinin, urea, glukos, utokad blodgas,
totalkolesterol, HDL- och LDL-kolesterol, triglycerider,
selen, magnesium, acylkarnitiner, vitamin D tas infor

insattning av KD.

Obs! Man bor undvika att starta KD under propofolinfusion pga risk
for “propofolinfusion syndrom”. Detta beror pa hogt
triglyceridinnehall i propofol (1).

A. Patient som ska sittas in pa ketogen kost enteralt
1. Man far snabbare effekt av KD om man inleder med 24
timmars fasta. Man ger da Ringer-acetat i dygnsmangd
utover aktuella lakemedel. OBS! Patienter med metabol
sjukdom far ej fasta
2. Beriakna hur mycket vatska och kalorier patienten behover
se bilaga 2. Vitskebehov riknas utifran underhéallsbehov.

3. Satt nasogastrisk sond om inga kontraindikationer.
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4. Borja med Ketocal 4:1-LQ (fardig flyttande blandning) i

ratio 4:1 for barn >1 ar (100gr KetoCal 4:1 LQ= 150 Kcal,
Kolhydrater 0.6g, protein 3.1g). Barn under 1 ar ska ha
Ketocal infant 3:1, proteinpulver i ratio 3:1. Totalt
kaloribehov ska delas i 5-6 maltider. Se bilaga 3
Obstipation ar vanlig vid insattning av KD, satt in patienten
pa behandling mot forstoppning. For 6vriga biverkningar se
KD PM (lank).

Kaliumcitrat: Extemporeberedning Kaliumcitrat APL oral
l6sning 100 mg/ml motsvarar 36 mg Kalium/ml, i dos 0,4
ml/kg (=40 mg/kg) 2 ggr dagligen. Max dos 12 ml 2 ggr
dagligen. Alternativ kapsel Kaliumcitrat APL, Kaliumcitrat
830 mg motsvarar 300 mg kalium, max dos ar 4 kapslar 2
ggr dagligen och en kapsel motsvarar 8 ml kaliumcitrat 100
mg/ml. Efter ett par veckor kan man overvaga at reducera

dosen till 8 ml eller en kapsel dagligen.

7. Monitorering med blodprover som startas redan under

eventuell fasta - var god se PM: Ketogen diet -

Neurologimottagning barn

B. Patient som ska sittas in pa ketogen diet parenteralt (oftast ar

indikationen refraktart/superrefraktart status epileptikus eller

FIRES). Denna gors endast om man forvantar att inget peros kan

tas pa >48 timmar OBS! Parenteral KD bor utféras pa BIVA

1.

Folj alla steg som vid A. "patient som ska behandlas
enteralt”, forutom steg 3-4.

Forsta 3-4 dagarna undviker man att ge glukos for att oka
ketosen (en del kolhydrater produceras genom glykolysen
fran fettinnehallande vatska (9)). Vid p-glukos <3.0 mmol/L
ges 12.5g glukos och p-glukos kontrolleras var 15:e minut till
p-glukos>3.9 mmol/L.(9)

Berakna hur mycket vatska och kalorier patienten behover
se bilaga 2. Vitskebehov riaknas utifran underhéallsbehov.
Man kommer inte upp till kaloribehovet forsta dagarna da

man ar tvungen att trappa upp lipider och ration.
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10.

Ketogen ratio: borja med 1:1 efter 24 timmars fasta och oka
med 1-2 dagars mellanrum till hgsta mojliga ratio utan
biverkningar och utan att 6verstiga max mangd lipider — se
nedan. Malet ar ratio 2-3:1 inom 3-4 dagar. 1g fett ger 9
Kcal, 1gr protein/kolhydrater ger 4 Kcal. Ratio 1:1 innebar 1
g fett: 1g protein+kolhydrater.

Protein/aminosyror (Vamin 18EF eller Vaminolac):
proteinbehov for barn brukar ligga mellan 1-2 g/kg/dygn
(9). Under upptrappnings fasen kan 0.5-0.8g/kg/dygn
accepteras for att 0ka ketosen.

Lipider (Clinoleic eller SMOFlipid): man borjar med 1-2
g/kg/dygn. Oka var 1-2 dagar (med ledning av triglycerider)
till max 3 g/kg/dygn (0,125g/kg/tim). Detta ska ges 24
timmar per dygn. (9) Folj FASS for ledning till ordination.
OBS! Clinoleic ska inte ordineras till patienter med
overkanslighet mot soja- eller jordnotsprotein, SMOFlipid
far ej ordineras till personer med 6verkanslighet mot fisk-,
soja- eller jordnotsprotein. Samtliga fettemulsioner
innehéller aven aggfosfolipider, men mangden av
aggprotein brukar vara férsumbar. Darfor behover
losningarna vanligen undvikas endast hos patienter med
mycket svar dggallergi.

Byt till enteral KD sa fort det ar mojligt

Biverkningar som leder till specifika atgarder vid parenteral
KD: pancreatit- KD avslutas, leverpaverkan, hyperlipidemi,

refeeding syndrome -se Zeng et al.

. For tillskott av vitaminer och mineraler (PM: Ketogen diet -

Neurologimottagning barn)

Lagg till karnitin (PM: Ketogen diet - Neurologimottagning

barn) for att stimulera fettsyraoxidation.

Exempel: Patient som ar 1 ar gammal och viager 10 Kg. Energibehov i
akut fas: 45 kcal x 10 Kg/dygn= 450 kcal. Ratio 1:1. Inga kolhydrater
forsta dagarna. Saledes 1g fett(9Kcal):1g protein(4Kcal). Borja med 1
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g/kg lipider/dygn= 10g fett/dygn:10g protein= 90+40 Kcal= 130Kcal.
Alternativ om 2 g/Kg/dygn= 20g fett:20g protein= 260 Kcal.

OBS! Patienter med metabol sjukdom far ej fasta

Monitorering vid parenteral KD
(vid enteral KD var god se KD PM)

1. Blodgas, p-glukos och p-ketoner tas var 3:e timme de forsta
3 dygn och darefter var 6:e timme (2).

2. s-triglycerider tas dagligen, bor ej 6verstiga 3mmol/L. Om
over maxniva ska mangd lipider minskas genom att minska
pa ratio.

3. blodstatus, elektrolyter, leverstatus, bilirubin,
pankreasamylas, kreatinin, koagulationsstatus tas initialt
dagligen och nar man har uppnatt stabil ration 1-2

ggr/vecka.

Atgarder
For atgarder vid komplikationer av KD var god se PM: Ketogen diet -

Neurologimottagning barn

Utvardering av effekten
Vid FIRES och refraktar status epileptikus samt icke konvulsiv status

epilepticus utviarderas anfallssituationen genom klinisk bild och EEG.
Vid metabol sjukdom behandlas grundsjukdomen och effekten av
denna kan utvarderas pa olika sitt t.ex. farre anfall, lagre laktatvarde,

battre allmantillstand.

Beslut om att avsluta ketogen kost
Avsluta om utebliven effekt efter 2 veckor vid refraktart SE/serieanfall

eller vid allvarliga biverkningar efter samrad med ketoteamet.
Effekterna av KD vid metabol sjukdom behover inte synas direkt och
utsattning av KD skall inte goras vid indikation metabol sjukdom

forutom vid biverkningar.
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Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i journalsystemet om
rutinen ar kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran

styrdokumentet rapporteras i MedControl PRO.
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Bilaga 1: Speciella kontraindikationer for
anvandning av KD- parenteralt (9)

For allméanna kontraindikationer for KD, var god se PM: "Ketogen
diet-Modifierad alt. Ketogen kost-Klassiskt

Tabell 1: Absoluta kontraindikationer

Absoluta kontraindikationer

Fetmetabolism sjukdomar

Karnitinbrist, Karnitin palmitoyl
transferas (CPT) I eller II brist, Karnitin
translokas brist, beta-oxidation defekt,
lang/medel/kort-kedja acyl
dehydrogenasbrist, lang/medium- kedja
3-hydroxyacyl-CoA brist, pyruvat
karboxylasbrist, porfyri

Alvarlig metabol instabilitet

Alvarlig hyperlipidemi (s-TG>5.6
mmol/1)

Metabol acidos (b- ph<7.3, serum
bikarbonat<12mmol/1),

Natrium <130 eller >150mmol/L,
joniserad Ca <2mmol/l, alvarlig
hypoglykemi

Andra tillstdnd

Graviditet,

Alvarlig leversjukdom (ALAT, ASAT,
ammonium >5 ggr x normal, bilirubin >
250 mikromol/L

Alvarlig njursvikt

Pankreatit

Patient med decerebration
Kardiovaskular instabilitet

Spadbarn med mindre 4n 8cm tunntarm

Likemedel

Propofol de senaste 24 timmarna

Relativa kontraindikationer

Sjukdomar/tillstand

Kardiovaskular sjukdom (hyperlipidemi,
arytmi, kardiomyopati), osteopeni,
sepsis, njursten, dekompenserad
diabetes melitus,

Vid iv KD: malnutrition och prematuritet

Metabola tillstdnd

Hypo/hypernatremi, hypoproteinemi,
hypokalcemi, hyperketonemi
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Rubrik: Akut insattning av ketogen diet

Bilaga 2: (9)

Energibehov (Kcal/Kg/dag) beroende pa sjukdomsfas och alder i ar

Aterhidmtningsfas | Stabil fas Akut fas

Prematur 90-120 45-55

0-1 75-85 60-65 45-50

1-7 65-75 55-60 40-45

7-12 55-65 40-55 40

12-18 30-55 25-40 20-30
Vitskebehov

Vikt Mal

0-10 Kg 100ml/Kg per dag

10-20 Kg 1000ml+ 50ml/Kg for vikt 6ver 10Kg

>20Kg 1500ml+20ml/Kg for vikt 6ver 20Kg
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Bilaga 3a: Over 1 ar

100 kcal av KetoCal 4:1 LQ (flytande)+ mellanmjolk 1,5 % fett

1 pkt = 200 ml (200 g)

Ratio | Ingredienser Total vikt| Kcal/g| Totalt Totalt
kolhydrater | protein

4:1 | 67gKetoCal 4:1 LQ 67¢g 1,5 0,4¢ 21g

3,5:1 |66 g KetoCal 4:1 LQ + 70 g 1,44 |0,6g 22¢g
4 g mellanmjolk 1,5 %

3:1 64 g KetoCal 4:1 LQ + 74 & 1,36 |0,9¢g 23¢g
10 g mellanmjolk 1,5 %

2,5:1 | 61 g KetoCal 4:1 LQ + 79 8 1,27 |1,2¢ 25¢
18 g mellanmjolk 1,5 %

2:1 58 g KetoCal 4:1 LQ + 86g 1,16 1,78 28¢g
28 g mellanmjolk 1,5 %

1,5:1 |53 g KetoCal 4:1 LQ + 978 1,03 (2,48 328
44 g mellanmjolk 1,5 %

11 (12)
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Bilaga 3b: 0-1 ar

100 kcal av KetoCal 3:1, pulver + Baby Semp 1, drickfardig

Ratio | Ingredienser Vatten [ Total vikt| Kcal/g| Totalt Totalt
kolhydrater| protein
3:1 14 g KetoCal 3:1 ooml |104¢g 0,06 |1,0g 21g
2.5:1 13,5 g KetoCal 3:1 +|87,5ml [110 g 0,01 [1,6g 22¢g
9 g Baby Semp,
drickfardig
2:1 [12gKetoCal3:1+ |85;ml [118g 0,85 |2,2¢g 2,1g
21 g Baby Semp,
drickfardig
1,5:1 [11gKetoCal3:1+ |75ml [124¢g 0,81 [3,5¢ 22¢g
38 g Baby Semp,
drickfardig
1:1 8 g KetoCal 3:1 + 55ml [130¢g 0,77 |5,58 21¢g
67 g Baby Semp,
drickfardig
12 (12)
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