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Мета — описати можливості застосування кетогенної дієти (КД) у педіатричній популяції з лікувальною метою при рефрактерному 
судомному синдромі, вроджених порушеннях метаболізму.
Коротко висвітлено історичні аспекти розвитку спеціального медичного харчування для досягнення стійкого кетозу в дітей для ліку-
вання судом різного ґенезу; наведено розвиток доказової бази щодо ефективності КД в дітей. Проведено огляд сучасних даних щодо 
багатофакторних механізмів нейропротективних ефектів КД. Зокрема, розглянуто окремі шляхи модулювання фундаментальних 
біохімічних шляхів, пресинаптичні та постсинаптичні зміни везикулярного транспортування і вивільнення в синапсах ексайтотоксичних 
і гальмівних субстратів. Описано чотири типи КД за розподіленням білків, жирів і вуглеводів: класична, модифікована дієта Аткінса,  
КД із середньоланцюговими тригліцеридами та дієта з низьким глікемічним індексом. Розглянуто показання і протипоказання для при-
значення медичної КД-терапії. Окреслено найвідповідніші до типу КД вікові періоди дитинства для досягнення максимальної ефектив-
ності. Детально описано основні цілі етапів підготовки дитини та родини до початку дієтичного лікування, принципи ініціації КД, лабо-
раторно-інструментального моніторингу та припинення КД-терапії. Особливу увагу приділено питанню консультування дитини перед 
початком КД, основним крокам щодо розрахування частки макронутрієнтів і принципам складення щоденного харчування. Розібрано 
можливості призначення медичної КД-терапії поза рефрактерних судом, зокрема, при синдромі дефіциту глюкозотрансферази 1, 
дефіциті піруватдегідрогенази, мітохондріальних розладах, серцевій недостатності, травмах мозку. Представлено наявні спеціальні 
продукти для медичних цілей (клінічне харчування) для організації медичної КД-терапії в педіатричних пацієнтів, особливо перших 
років життя.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Purpose — to describe the possibilities of using a ketogenic diet (KD) in the pediatric population for therapeutic purposes in refractory seizure 
syndrome and congenital metabolic disorders.
The historical aspects of the development of special medical nutrition to achieve stable ketosis in children for the treatment of seizures  
of various genesis are briefly highlighted; the development of the evidence base for the effectiveness of the KD in children is presented.  
A review of current data on the multifactorial mechanisms of neuroprotective effects of KD is carried out. In particular, individual ways of modu-
lating fundamental biochemical pathways, presynaptic and postsynaptic changes in vesicular transport and release of excitotoxic and inhibitory 
substrates at synapses are considered. Four types of diets are described according to the distribution of proteins, fats, and carbohydrates: 
the classic, modified Atkins diet, medium-chain triglyceride diet, and low glycemic index diet. The indications and contraindications for the ap-
pointment of medical ketogenic dietary therapy are considered. The most appropriate age periods of childhood for the type of KD are outlined 
to achieve maximum effectiveness. The authors describe in detail the main objectives of the stages of preparation of the child and family for 
the start of dietary treatment, the principles of initiation of KD, laboratory and instrumental monitoring and discontinuation of ketogenic dietary 
therapy. Particular attention is paid to the issue of counseling a child before starting a KD, the main steps in calculating the proportion of mac-
ronutrients and the principles of daily nutrition. The possibilities of prescribing medical ketogenic dietary therapy outside of refractory seizures, 
in particular, in glucose transaminase 1 deficiency syndrome, pyruvate dehydrogenase deficiency, mitochondrial disorders, heart failure, and 
brain injury, are analyzed. Available special products for medical purposes (clinical nutrition) for the organization of medical ketogenic therapy 
in pediatric patients, especially in the first years of life, are presented.
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Вступ

Енергетична недостатність на тлі захво-
рювань, що перебігають з явищами 
біоенергетичної дисрегуляції на рівні 

клітинного або мітохондріального метаболізму, 
на сьогодні вважається ключовим механізмом 
загибелі клітин, особливо тих, у яких основни-
ми для функціонування є аеробні гліколітичні 

шляхи. У цьому зв’язку спостерігається підви-
щення інтересу та зростання кількості дослі- 
джень щодо ролі кетогенної дієти (КД) при  
неепілептичних станах у педіатричній по-
пуляції, як можливого шляху для компенса-
ції метаболічних розладів [16,22]. Протягом 
останніх років з’явився новий термін «нейроке-
тотерапія», що, після сторічного періоду засто-
сування КД для лікування рефрактерних судом,  
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свідчить про значне розширення спектра по-
казань до використання цього виду медичної 
дієтичної терапії на тлі глибоких досліджень 
біології кетонових тіл [16,46].

Медична КД-терапія належить до класу ме-
дичної біоенергетичної терапії, мета якої поля-
гає в індукції помірного кетозу (≥0,5 ммоль/л), 
що є безпечним і корисним при широкому 
спектрі неепілептичних станів, які дуже часто  
не мають ефективного фармакологічного ліку-
вання [19,36].

Всебічні зміни метаболізму при КД-тера-
пії дають змогу модулювати фундаментальні 
біохімічні шляхи, стимулюють мітохондріаль-
ний біогенез, змінюють метаболічний контроль 
везикулярного транспортування та вивільнен-
ня в синапсах ексайтотоксичних і гальмівних 
субстратів та ензимів, що є підґрунтям для  
її застосування в педіатричній популяції при 
багатьох метаболічних захворюваннях і станах, 
що супроводжуються порушенням метаболіч-
них обмінних шляхів [5–7,10,19,29].

Мета дослідження — описати можливості 
застосування КД у педіатричній популяції  
з лікувальною метою при рефрактерному су-
домному синдромі, вроджених порушеннях  
метаболізму.

Пошук інформації для висвітлення питання 
застосування КД-терапії в педіатричній попу-
ляції проведено за ключовими словами в таких 
базах даних: Scopus, Web of Science, EMBASE, 
PubMed, Cochrane Library, PubMed Central, 
UpToDate, MEDLINE, NCBI Datasets, BioMed 
Central, Free Medical Journals, Google Scholar, 
Medknow, PLoS Medicine, Національна бібліо-
тека України імені В.І. Вернадського.

Історична довідка. Відомості про лікуван-
ня голодуванням хворих із судомами сягають 
корінням у часи Стародавньої Греції та дато-
вані 500 роком до нашої ери, що знайшло відо-
браження в роботі Гіппократа «Про священну  
хворобу» [29,45].

Після відкриття препаратів брому та фено-
барбіталу, разом із керованим кетозом, у царині 
лікування судомного синдрому та епілепсії ви-
ник ефективний терапевтичний трикутник. 
Уперше про ефективність періодичного голо-
дування з обмеженням калорій у 6 пацієнтів із 
рефрактерними судомами повідомили у 1911 р. 
французькі лікарі G. Guelpa та A. Marie.  
У 1920–1921 рр. з’явилося відразу декілька 
повідомлень про ефективність лікувального го-

лодування в пацієнтів із судомним синдромом, 
було встановлено, що кетони в нормі формують-
ся в організмі при голодуванні. Лікар-педіатр 
M. Peterman у 1925 р. сформулював принципи 
класичної КД (ККД) та довів її високу ефектив-
ність серед дітей [29,45].

Широке застосування КД майже припи-
нилося після відкриття фенітоїну у 1938 р., 
а розвиток поглядів на здорове харчування  
з низьким вмістом жирів і холестерину відіграв 
значну роль у тому, що даний підхід у лікуван-
ні епілепсії був майже забутим. Поштовхом для 
відродження КД як лікування при рефрактер-
них судомах стала особиста історія ефектив-
ності дієти в Чарлі Абрахамса, сина американ-
ського режисера, який у 1994 р. створив Charlie 
Foundation, а у 1997 р. зняв правдивий фільм 
«Головне — не пошкодити» («First do no harm»), 
головну роль у якому зіграла Меріл Стріп [45].

На сьогодні накопичена значна кількість до-
сліджень, у яких КД розглядається як складова 
медичної нутритивної (дієтичної) терапії при 
широкому спектрі захворювань та у звичайному 
житті [6,12,19,29,30,35]. Про підвищення інтере-
су до КД свідчить збільшення кількості цитувань 
робіт щодо медичної КД у ресурсі PubMed — 
від поодиноких робіт у 90-х роках ХХ ст.  
до 2724 статей у 2019 р. Зростає якість дизай-
ну досліджень ефективності КД. Так, у 2003 р.,  
за даними Cochrane Library, не було рандомізо-
ваних клінічних досліджень (РКД) щодо ефек-
тивності застосування КД при судомних станах;  
у 2012 р. проведено 4 РКД з 5 публікацій;  
у 2018 р. —11 РКД з 15 публікацій; у 2020 р. — 
13 РКД з 17 публікацій. Підсумки досліджень 
щодо ефективності, безпечності та можливості  
застосування КД при станах позасудомного син-
дрому та рефрактерної до лікування епілепсії 
представлено на глобальних симпозіумах із ме-
дичної КД-терапії [2].

Можливі механізми дії кетогенної дієти.  
Механізми дії КД багатофакторні та на сьогод-
ні все ще вивчаються. Основними кетоновими 
тілами, які визначаються тест-системами, є бе-
та-гідроксибутират та ацетоацетат. Концентра-
ція ацетону під час розвитку кетозу відносно 
невисока. Кетонові тіла утворюються завдяки 
безпосередньому окисленню жирних кислот за 
відсутності достатньої кількості глюкози.

Кетонові тіла зв’язуються з рецепторами ін-
гібіторного нейротрансмітера гамма-аміномас-
ляної кислоти (ГАМК), спричиняючи їх потен-
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ціацію та накопичення гальмівного субстрату 
[6]. Іншим механізмом є вплив на нейрональні 
роз’єднувальні білки, пов’язані з активацією 
численних генів енергетичного метаболізму  
та мітохондріального біогенезу з утворенням ак-
тивних форм кисню і виробленням енергії [21]. 
При стані кетозу відбувається альтерація іонних 
каналів завдяки блокуванню АМРА-рецепторів 
(рецептори a-аміно-3-гідрокси-5-метил-4-ізок-
сазолпропіонової кислоти). Ці інотропні рецеп-
тори глутамату, ексайтотоксичного трансмітеру 
в синапсах, блокуються декановою кислотою, 
що змінює потенціал дії іонних каналів і змен-
шує збудливість. Деактивація та десенситиза-
ція іонних каналів також розвивається через 
зв’язування трансмембранних АМРА-рецеп-
тор-регулюючих білків з АМРА-рецепторами. 
Гальмується m-TOR шлях, спрямований на ріст 
клітин, їхню проліферацію та виживання, що 
зменшує пластичність синапсів і пригнічує іні-
ціацію судом. Додатково поліненасичені жирні 
кислоти, які надходять у значній кількості при 
КД, викликають гальмування роботи потен-
ціалзалежних натрієвих каналів і зниження 
збудливості [9,16,20,21].

Недавніми фундаментальними досліджен-
нями M. Murugan та співавт. (2020) і A. Dąbek 
та співавт. (2020) доведено, що в пацієнтів  
з епілептичними синдромами при КД спостері-
гається дві головні епігенетичні метаболічні 
зміни: відновлення ДНК-метиляції та ацетиля-
ції гістонів завдяки пригніченню І класу гістон-
деацетилази кетоновими тілами [7,24]. Отже, 
КД-терапія може бути розглянута як хворобо-
модифікуюче лікування [20].

За даними C.A. Olson та співавт. (2018), під 
дією КД модулюються метаболічні патогене-
тичні шляхи завдяки зміні кишкової мікрофло-
ри зі зменшенням a-різноманіття та збільшен-
ням корисних бактерій Akkermansia muciniphila 
та Parabacteroides spp., що призводить до змін у 
метаболомі просвіту товстої кишки зі зменшен-
ням ГАМК. Це збільшує вміст ГАМК/глутама-
ту в мозку зі зменшенням ГАМК у крові [27]. 
Ефективність маніпуляцій складом кишкової 
мікробіоти за допомогою КД підтверджена в 
нових дослідженнях Ch. Mu та співавт. (2022) у 
дітей із синдромом інфантильних спазмів (син-
дром Веста). Посилення мітохондріальної біо- 
енергетики гіпокампу при КД може бути новою 
стратегією лікування подібних розладів [23].

Пресинаптично кетонові тіла можуть галь-
мувати везикулярні транспортери глутама-

ту, знижуючи тим самим кількість глутамату, 
який поглинається везикулами, та зменшую-
чи кількість глутамату, що вивільнюється при  
синаптичній трансмісії. Водночас кетонові 
тіла збільшують АТФ-продукцію, підвищуючи 
здатність мембран швидко реполяризуватися 
після стимуляції Na+/K+-ATФази, обмежую-
чи кількість вивільненого нейротрансмітера.  
Постсинаптично подібні мітохондріальні зміни 
здійснюють нейропротекцію та послаблюють 
збудливість клітин [4,20,36].

Концепція створення препаратів, які мо-
дифікують пошкоджений енергетичний об-
мін у клітинах, зокрема нервової системи, 
спрямована на пошук речовин, які впливають  
на іонні канали в клітинній мембрані ней-
ронів і/або месенджери сигналів у синаптич-
ній щілині центральної нервової системи [32].  
Цей підхід ґрунтується на розумінні, що компо-
ненти клітинного метаболізму, особливо ті, що 
беруть участь у процесах енергетичного обміну, 
визначають збудливість нейронів [33]. У межах 
цієї концепції метаболічні зміни, які виникають 
у головному мозку під впливом КД, мають про-
тисудомну дію. Особливо цікавим є питання, чи 
зможуть дослідники внаслідок подальших роз-
робок створити таблетку (або розчин), яка по-
вторює результати КД [2,4,15,17,32,35].

Показання до кетогенної дієти. Традицій-
но медична КД-терапія призначається дітям 
при тяжких формах симптоматичного судо-
много синдрому різного ґенезу та епілепсії, при  
непереносимості або тяжких побічних ефектах 
фармакологічної протиепілептичної терапії. 
Основним показанням є фармакологічно-ре-
зистентний судомний синдром та епілепсія —  
стани, за яких немає періодів, вільних від на-
падів, у разі адекватного лікування правильно 
встановленого діагнозу за умов використання 
оптимальних схем призначення протисудомних 
препаратів [19,20]. Ефективність КД-терапії 
визначається як зниження на >50% частоти  
судом у понад 50% пацієнтів.

Епілептичними синдромами, для яких дове-
дена висока ефективність призначення медич-
ної КД-терапії за Е. Kossoff та співавт. (2018), 
вважаються: синдроми Angelman, Dravet, 
Doose, Ohtahara, порушення НАДH-дегідроге-
назного комплексу (НАДH-убіхінон-оксидоре-
дуктаза), фебрильний інфекційний епілептич-
ний синдром (FIRES), інфантильні спазми 
[19,20]. При вищенаведених станах позитивний 
ефект спостерігається у понад 70% пацієнтів.  



Ч и т а й т е  н а с  н а  с а й т і :  h t t p : / / m e d e x p e r t . c o m . u a

ОГЛЯДИ

ISSN 2663-7553   Modern pediatrics. Ukraine  1(129)/202344

Ранній початок, швидке прогресування з ви-
соким ступенем когнітивних і поведінкових 
розладів, висока частота розвитку коморбід-
них станів та фармакологічної резистентності 
епілептичних синдромів у немовлят та дітей 
раннього віку обумовлюють доцільність при-
значення КД-терапії саме цій категорії пацієнтів 
(рис. 1) [35,44].

Існує додатковий перелік станів, при яких 
КД також має позитивний ефект на судомну 
активність. Це — дефіцит аденозил-сукцинат-
ліази, глікогеноз тип V McArdle, кортикальні 
мальформації, CDKL-5 енцефалопатія (сyclin 
dependent kinase like 5), хвороба Lafora, синдром 
Landau—Kleffner, синдром Lennox—Gastaut, 
дефіцит фосфофруктокінази, синдром Rett, 
підгострий склерозуючий паненцефаліт та інші 
[9,22,25].

Класична медична КД-терапія вважається 
«золотим стандартом» лікування двох розладів 
метаболізму: дефіциту транспортера глюкози 
1 (GLUT-1) і дефіциту піруватдегідрогенази 
[9,19,38,39,41].

Медична КД-терапія широко використо-
вується в контексті вроджених порушень ме-
таболізму, зокрема, при синдромі дефіциту 
бурштинової напівальдегіддегідрогенази, неке-
тотичної гіпергліцинемії та мітохондріальних 
цитопатій. Ефективність КД при таких станах 
безумовна завдяки тому, що організм має змогу 
перебудувати обмін речовин для обходу дефек-
тного шляху [5,9,30,46,49]. КД успішно викори-
стовується для лікування таких станів завдяки 
сприятливому впливу на додаткові ключові 

ферменти та субстрати з відновленням поруше-
ної біоенергетики клітин і поліпшенням окис-
но-відновного гомеостазу.

Кетогенна дієта може бути потенційним те-
рапевтичним варіантом для пацієнтів із гостри-
ми неврологічними станами — гострою ішемією 
або травмою головного мозку в педіатричних 
відділеннях інтенсивної терапії. Механізми ура-
ження включають знижену здатність мозку ви-
користовувати глюкозу під час окислювального 
стресу, а кетони, будучи більш енергоефектив-
ними, мають тенденцію поліпшувати клітинний 
метаболізм, зменшувати апоптоз і утворення 
вільних радикалів, а також сприяти покращен-
ню церебрального кровотоку, надаючи нейро-
протекторну дію [10].

Мітохондріальні захворювання не мають 
фармакологічної лікувальної терапії, причому 
при цій патології уражуються переважно органи, 
залежні від аеробного метаболізму завдяки пато-
логічній дисфункції дихального ланцюга міто-
хондрій [28,49]. Кетогенна медична терапія при 
мітохондріальних захворюваннях завдяки до-
слідженням останніх років входить до переліку 
ефективних варіантів лікування. Крім того, КД  
є добре відомим, безпечним і ефективним за-
собом лікування судомного синдрому — часто-
го симптому при мітохондріальних цитопатіях 
[30,49]. За даними L. Huang та співавт. (2022), 
особлива ефективність КД-терапії відмічаєть-
ся при мітохондріальних розладах комплексу I 
(НАДH-дегідрогеназний комплекс) [12].

Особливо перспективним є застосування 
КД-терапії в дітей з онкологічними захворю-

Рис. 1. Вікові межі розвитку епілептичних синдромів у дітей (адаптовані за I.E. Scheffer та співавт. (2017); M.M. Villaluz та співавт. (2018) [35,44])
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ваннями [3,37]. Ракові клітини перепрограмо-
вують власний метаболізм, щоб підтримувати 
швидкий ріст і проліферацію клітин. Порушен-
ня регуляції метаболізму в разі застосування 
КД відіграє певну роль у рості при різних типах 
раку [13]. Відповідно до ефекту Warburg, зло- 
якісні клітини надзвичайно залежні від аероб-
ного гліколізу, як джерела енергії, з утворенням 
лактату. Звичайні клітини можуть засвоюва-
ти кетонні тіла та підтримувати енергетичний 
метаболізм, а ракові клітини на це не здатні.  
КД сприяє гальмуванню розмноження ракових 
клітин, зниженню субстратів для макромолеку-
лярного синтезу, має потенційні антиангіогенні 
та антипроліферативні ефекти [3].

Призначення КД при серцевій недостатності 
ґрунтується на тому, що в нормальних умовах 
основним джерелом енергії для міокардіоцитів 
на 60–90% є окислення жирних кислот та на  
10–30% — глюкози. При гемодинамічному стресі 
шлуночки серця виділяють B-натрійуретич-
ний пептид (BNP) для  стимуляції вивільнен-
ня вільних жирних кислот із жирової тканини  
і кетогенезу в печінці, щоб забезпечити ткани-
ну серцевого м’яза додатковим джерелом енер-
гії. Утворення кетонових тіл при КД поліпшує 
надходження енергії до серця та знижує патоло-
гічне ремодулювання мітохондріального обміну  
і розвиток інтрацелюлярного лактатацидозу 
міокардіоцитів [11,47].

Застосування КД поза медичною сферою 
охоплює широке коло щоденної діяльності лю-
дини [3]. Високий ступінь ефективності КД до-
ведений у спортсменів, в осіб, задіяних у косміч-
ній та військовій галузях.

Протипоказання до кетогенної дієти.  
Абсолютними протипоказаннями до застосу-
вання КД є первинний дефіцит карнітину, дефі-
цити ензимів окислення жирів, неможливість 
підтримувати адекватне харчування, іден-
тифіковані методами нейровізуалізації хірур-
гічні причини судом, дефіцит піруваткарбокси-
лази та порфірія. Призначення КД при розладах 
транспортування або окислення жирних кислот 
може призводити до руйнівної метаболічної 
кризи [19,20].

Види кетогенної дієти. Така дієта визна-
чається як харчування з високим вмістом жирів, 
низьким рівнем вуглеводів і адекватною кількі-
стю білка.

Розрізняють чотири основні форми КД: 
класична (ККД), модифікована дієта Аткінса 

(МДА), КД із середньоланцюговими тригліце-
ридами (МСТ КД) і дієта з низьким глікеміч-
ним індексом (LGI КД). Розподілення за видами  
КД базується на визначенні кетогенного співвід-
ношення (індексу), тобто співвідношення кето-
генної складової (жири) до антикетогенного по-
тенціалу (білки та вуглеводи) [19,29,42,43].

Знадобилося досить багато часу, щоб визна-
читися, який тип КД доцільніше використо-
вувати в різних вікових групах пацієнтів [15].  
У 60-х роках ХІХ ст. вважалося, що КД не 
ефективна в дітей першого року життя. Вже  
у 2001 р. Douglas Nordli довів безпечність та 
ефективність КД у немовлят із рефрактерни-
ми судомами: після 3 місяців застосування КД  
39% дітей позитивно відповіли на неї зі змен-
шенням судом на >50%, а 18% досягли повного 
контролю над судомами [26].

Кетогенна терапія може застосовуватися  
в новонароджених і немовлят, які перебувають 
на грудному вигодовуванні, але мають тяжкі 
судоми — епілепсію [15,23,42]. Для досягнення 
кетозу при збереженому грудному вигодовуван-
ні починають зі співвідношення 1:1, для цього 
застосовують зареєстровані в Україні спеціалі-
зовані кетогенні продукти 3:1 або 4:1, які змі-
шують із традиційною формулою (кетогенний 
індекс — 0,4:1) або грудним молоком. Співвід-
ношення щоденно збільшують для отримання 
бажаного рівня кетонів. Для підвищення ком-
плаєнсу щодо дотримання дієтичних рекомен-
дацій у підлітків та юнаків частіше застосову-
ють МДА або LGI КД.

Класична кетогенна дієта є найсуворі-
шою та потребує дотримання кетогенного 
співвідношення жирів до білка з вуглеводами,  
як 4:1 або 3:1. При ККД кількість надходження 
жирів становить 87–90% від добової потреби  
в енергії, вуглеводи дуже обмежені, а кількість 
білка ретельно контролюється [8,19,42].

У немовлят і дітей раннього віку, підлітків 
частіше використовують співвідношення 3:1 че-
рез необхідність споживання значної кількості 
білків. Дослідженнями встановлено, що серед 
дітей старшого віку та юнаків через 1 рік засто-
сування ККД 45% пацієнтів відмовилися від неї 
переважно у зв’язку із суворими обмеженнями 
раціону.

Модифікована дієта Аткінса розробле-
на для забезпечення більшої прихильності до 
дієтичного лікування, більшої можливості вибо-
ру продуктів харчування, а також для зменшен-
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ня участі лікарів у підготовці та моніторингу пе-
ред початком дієти [18,19]. МДА призначається 
без попереднього голодування в амбулаторних 
умовах та обмежується розрахунком потріб-
ної кількості складових їжі в грамах. Співвід-
ношення жирів до білків з вуглеводами при  
МДА становить 1:1 (65% жирів, 25% білка,  
10% вуглеводів).

Цей вид дієти є оптимальним, але достат-
ньо ефективним рішенням для вікової групи 
пацієнтів, які відмовляються дотримувати-
ся жорсткої дієти. Ранніми дослідженнями  
Е. Kossoff та співавт. (2006) доведено, що 65% ді-
тей віком 3–16 років мали >50% редукції судом, 
35% мали >90% поліпшення, а 4 дітей протягом 
більше ніж 6 місяців зовсім не мали судом [18]. 
Порівняння МДА та ККД не виявило різниці в 
ступені редукції судом [31].

Кетогенна дієта із середньоланцюгови-
ми тригліцеридами. МСТ КД вперше запро-
понована Peter Richard Huttenlocher у 1971 р.,  
а у 2008 р. модифікована Elizabeth G. Neal з 
таким складом макроелементів: жири — 73%  
(з них 30–60% МСТ), білки  — 10%, вуглеводи — 
15–19% [29]. МСТ продукують більшу кількість 
кетонів на грам, ніж довголанцюгові тригліце-
риди, при цьому високий кетогенний потенціал 
призводить до зниження споживання жирних 
кислот на користь високого споживання білків і 
вуглеводів. Ефективність дієти обумовлена тим, 
що МСТ ефективніше абсорбуються і транс-
портуються безпосередньо до клітин печінки, 
не потребують карнітину для перенесення в 
мітохондрії клітин для окислення. Крім того,  

МСТ проходять через гематоенцефалічний 
бар’єр і безпосередньо беруть участь в енер-
гетичному метаболізмі нейронів та астро- 
цитів [29].

Характерною рисою цього виду КД є не-
обхідність ретельного розрахування частки 
добової енергії, що припадає на довголанцю-
гові тригліцериди та МСТ, білки та вуглеводи.  
МСТ КД більш смачна, тому більше пристосована  
для дітей шкільного віку, підлітків та юнаків.

Кетогенна дієта з низьким глікемічним ін-
дексом уперше запропонована у 2005 р. [29,31]. 
Характерним для неї є високий вміст жирів 
(60%), високий вміст білка (20–30%), а та-
кож до 10% вуглеводів із низьким глікемічним  
індексом (<50), без обмеження рідини та ка-
лорій. Кетогенне співвідношення становить 
1:0,6, що обумовлює менший ступінь кетозу,  
але кращу переносимість і прихильність педіа-
тричних пацієнтів.

Практичне впровадження дієтичної терапії 
передбачає три фази: додієтичне консультуван-
ня та планування; початок та базовий моніто-
ринг; довготривалий медичний супровід під час 
дієтичної терапії (рис. 2) [19,40,42].

До призначення КД проводять пре-КД-кон-
сультування (перша фаза), яке передбачає  
8 послідовних дій: отримання антропометрич-
них даних та оцінювання енергетичних потреб 
(ккал/добу); визначення кетогенного співвід-
ношення; визначення добової потреби в білках; 
розрахування кількості жирів на добу; розраху-
вання кількості вуглеводів на добу; розроблен-
ня щоденного плану харчування; формування 

Рис. 2. Алгоритм підготовки, початку та проведення медичної кетогенної дієтичної терапії (адаптовано за E. van der Louw та співавт. (2016) [42]; 
E.H. Kossoff та співавт. (2018) [19])
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складу продуктів або застосування екзогенних 
кетогенних продуктів; розроблення графіка пе-
реходу [19,40,42].

Ессенціальний базовий моніторинг до по-
чатку КД передбачає: розгорнутий аналіз крові, 
нирковий профіль (натрій, калій, сечовина, кре-
атинін, бікарбонати та альбумін), печінковий 
профіль, кальцій, фосфати, магній, глюкоза, 
вітамін D, ліпідний профіль, вільний карнітин 
та ацилкарнітин, сеча (співвідношення «каль-
цій : креатинін», гематурія, органічні кислоти) 
[19,42].

Створення щоденного плану харчування 
залежить від добової потреби в енергії і зви-
чайної кількості прийомів їжі та перекусів.  
Для кожного інгредієнта розраховують кіль-
кість у грамах на кожний прийом харчування. 
Потім створюють меню відповідно до вподо-
бань дитини. Створювати меню з обчисленням 
кількості макронутрієнтів у рецептах можна 
як вручну, так і за допомогою програмного за-
безпечення, наприклад, Electronic Ketogenic 
Manager (EKM). У 1996 р. Фонд Чарлі випу-
стив програму «KetoDietCalculator», щоб до-
помогти фахівцям і особам, які доглядають 
за пацієнтами, керувати дієтичними метода-
ми лікування. Ця онлайн-база даних розра-
ховує плани харчування для будь-якого віку  
(http://www.ketodietcalculator.org).

Пероральні екзогенні кетогенні продук-
ти — це стратегії збільшення кетонових тіл  
у сироватці крові [29,34,46]. Завдяки спеціаль-
ним продуктам для медичних цілей можна або 
повністю заміщувати прийоми їжі, або підви-
щувати жирову складову звичайної їжі. Напри-
клад, для модифікації звичайних продуктів хар-
чування застосовують зареєстрований в Україні 
лікувальний гіперкалорійний модуль Liquigen+, 
внесений до європейського переліку спеціалізо-
ваних продуктів для проведення КД і дозволе-
ний до застосування від народження. Завдяки 
складу (жирова емульсія з 50% МСТ) Liquigen+ 
можна додавати до харчування, сприяючи ут-
воренню бажаного рівня кетонів.  Зручними 
для застосування в немовлят та дітей раннього 
віку є спеціальні продукти для медичних цілей 
(клінічне харчування), які містять формулу  
з визначеним кетогенним індексом (4:1, 3:1), є 
нутритивно повними та можуть бути єдиним 
джерелом харчування.

Друга фаза — початок КД [19,20,42]. Кето-
генне співвідношення нарощують шляхом змен-

шення кількості споживання молока, фрукто-
вого соку або продуктів із високим вмістом 
вуглеводів. Залежно від бажання родини  
і/або лікарів, КД починають удома або в лікар-
ні. Моніторинг рівня глюкози та кетонових  
тіл проводять двічі на добу.

Третя фаза передбачає декілька періодів. 
Протягом перших 3 місяців регулярно оціню-
ють нутритивний стан, застосовують адекватну 
гідратацію та додаткові мікроелементи. Якщо 
не був обраний максимальний кетогенний ко-
ефіцієнт (4:1), визначають тяжкість судом для 
можливого збільшення співвідношення жирів 
до білків і вуглеводів. Після тримісячного періо-
ду застосування КД-терапії приймають рішення 
про ефективність і доцільність її продовження.

Довготривале спостереження. Якщо КД  
є ефективною і прийнято рішення щодо її дов-
готривалого застосування, проводять моніто-
ринг стану дитини з інтервалами в 1, 3, 6, 12, 
18 і 24 місяці для контролю судом і метаболіч-
них ускладнень спеціалізованою мультидис-
циплінарною командою [41]. У дітей з редук-
цією судом >50% рішення про припинення КД 
приймають приблизно через 2 роки. Однак, за 
умов повного контролю над судомами (напри-
клад зниження частоти нападів >90%) і незнач-
них побічних ефектів, дієту вважають кори-
сною упродовж 6–12 років. Протягом періоду 
дієтичного харчування проводять моніторинг 
маси тіла та зросту, перераховують потребу  
в макронутрієнтах, переглядають призначення 
вітамінів і специфічних додатків. Спостережен-
ня з лабораторним контролем, антропометрією 
та перерахунком потреб проводять принаймні 
що 3 місяці протягом першого року КД-терапії 
[19,29,42].

Припинення кетогенної дієти. За останніми 
даними, якщо КД є ефективною, то це вияв-
ляється швидко, і 75% дітей реагують на неї про-
тягом 14 днів [17]. Якщо судоми посилюються 
протягом більше ніж кількох днів застосування 
КД, подібно до протисудомних засобів, дієту 
можна припинити. Хоча дієту можна припи-
нити різко в надзвичайних ситуаціях, зазвичай  
у відділенні інтенсивної терапії, однак частіше 
її слід повільно скорочувати шляхом поступо-
вого зниження кетогенного співвідношення  
від 4:1 до 3:1 і до 2:1 щоденно, щотижня або 
щомісяця, залежно від індивідуальної відповіді 
судомного синдрому. Коли кетоз сечі буде втра-
чений, можна знову вводити продукти з висо-
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ким вмістом вуглеводів. У разі другого методу 
припинення КД можна замінювати кетогенні 
страви звичайними протягом обраного періоду. 
Протягом цього періоду потрібно продовжу-
вати вживати харчові добавки, призначені при 
дієтичному лікуванні. Якщо судоми посилю-
ються, КД можна збільшити до раніше ефектив-
ної форми [17,19,20].

Саплементація. Підвищення бета-окислен-
ня жирних кислот, притаманне КД, призводить 
до метаболічного ацидозу, який часто розви-
вається, якщо пацієнти голодують для досяг-
нення кетозу. З цієї причини потрібний адекват-
ний рівень бікарбонатів (загалом >17 ммоль/л) 
шляхом призначення натрію бікарбонату  
або калію цитрату [19,20,42].

Бета-окислення жирних кислот у мітохон-
дріях є основою адекватного транспортування 
довголанцюгових жирних кислот через міто-
хондріальну мембрану за допомогою карнітину. 
Довголанцюгові жирні кислоти транспортують-
ся через мітохондріальну мембрану за допом-
огою карнітину, якому сприяє карнітин-паль-
мітоїлтрансфераза I і II і карнітинтранслоказа. 
Потрапляючи в мітохондрії, жирні кислоти бе-
та-окислюються до двовуглецевих одиниць аце-
тилкоферменту А, який потім входить до циклу 
трикарбонових кислот Кребса і використо-
вується для отримання енергії. Вроджена мета-
болічна помилка в будь-якій точці цього шля-
ху може призводити до нищівної катаболічної 
кризи (тобто коми, смерті) у пацієнта, який 
застосовує КД. Саплементація карнітину є 
обов’язковою та суворо рекомендована при 
рівні <30 мкмоль/л або в разі виникнення 
симптоматики (загальмованості, слабкості та  
гастроінтестинальних симптомів) [19,20,42].

Рекомендують застосовувати низьковугле-
водні мультивітаміни, вітамін D, кальцію кар-
бонат, фосфор (які призначаються окремо для 
уникнення хеляції кальцію), а також проводити 
контроль рівня натрію з додатковим його вжи-
ванням.

Негативні ефекти. На початку дієти через 
низький рівень глюкози можливе виникнен-
ня побічної реакції «кетогрип»: головний біль, 
слабкість, дратівливість, закреп, нудота та блю-
вання. Ретельний моніторинг слід проводити  
в разі довготривалих небажаних подій [1,19]:

– ниркові ускладнення: камені в нирках 
протягом періоду спостереження 2 місяці —  
2,5 року; гіперкальціурія, сечова кислота, низь-

ка екскреція сечового цитрату поряд із низьким 
надходженням рідини — формування каменів;

– зміни складу мінералів кісткової тканини: 
денситометрія, незважаючи на саплементацію 
вітаміну D і кальцію — зменшення мінеральної 
щільності кісток і хребта;

– зміни спектра ліпідів крові: значне підви-
щення рівня холестерину, ліпопротеїдів низької 
щільності, дуже низької щільності, тригліцери-
дів і тотального рівня аполіпопротеїнів В по-
ряд зі зниженням рівня ліпопротеїдів високої 
щільності після 6–24 місяців КД-терапії; однак 
не встановлено пошкодження судинної функції 
(каротидна товщина інтима-медіа, індекс ригід-
ності каротид, еластичність аорти);

— неадекватне надходження мікронутрієнтів: 
зниження плазматичного вмісту селену, магнію, 
фосфору та фолатів.

Висновки
Медична КД-терапія є стратегією ліку-

вання тяжкого судомного синдрому високого 
ступеня доказовості, яка викликає широкий 
спектр фізіологічних змін як на системному,  
так і на клітинному рівнях. Крім судом, КД має 
широкий терапевтичний потенціал при багатьох 
вроджених порушеннях метаболізму, зокрема,  
є першочерговим вибором у лікуванні синдро-
му дефіциту транспортера глюкози 1 і дефіциту 
піруватдегідрогенази.

Варіанти КД-терапії є безпечними та ефек-
тивними в педіатричних пацієнтів різного віку. 
Найбільшу ефективність має ККД — 4:1, у дітей 
раннього віку — 3:1.

Перед початком дієтичної терапії слід виклю-
чити вроджені порушення метаболізму, які мо-
жуть призводити до тяжкої метаболічної кризи 
(порушення мітохондріального транспортуван-
ня жирних кислот, бета-окислення, мітохон-
дріальні цитопатії). 

Підготовка до початку КД з повним 
клініко-біохімічним та інструментальним  
обстеженням, ретельним розрахуванням кіль-
кості макронутрієнтів відповідно до обраного 
кетогенного індексу та створенням плану пере-
ходу є обов’язковою.  

Жорстке дотримання ККД, відсутність ви-
соких смакових якостей і можливі небажані 
ефекти обмежують її використання, особливо 
в дітей шкільного віку та юнаків. Ретельне пла-
нування, гнучкий підхід до вибору оптимально-
го кетогенного співвідношення та моніторинг 
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членами досвідченої мультидисциплінарної ко- 
манди дадуть змогу забезпечити ефективну 
програму КД.  

Кетогенна дієта має великий клінічний потен-
ціал, який ще належить дослідити в майбутніх 
дослідженнях. Подальше вивчення патогенетич-

них механізмів дії кетонових тіл на їхню терапев-
тичну мету дасть змогу оптимізувати стратегію 
застосування медичної КД-терапії для певного 
кола станів і підвищити її ефективність.
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