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THANH PHO HO CHI MINH Poc 1ap - Tw do - Hanh phiic
SOY TE
SH: 4568  /SYT -NVY Thanh phé Ho Chi Minh, ngay 01 thang 10ndm 2025

V/v trién khai thye hién Quyét dinh sb
2988/QD-BYT ngay 22/9/2025 cia By Y
t& v& viéc ban hanh tai lidu chuyén mén
“Hudng dan ché d dinh dudng sinh ceton
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- Bénh vién cong lap va ngoai cong lap;
- Trung tam y t€ khu vye.

Ngay 22 thang 9 ndm 2025, B Y té ban hanh Quyét dinh sé 2988/QD-BYT
clia BO Y té vé viéc ban hanh tai liéu chuyén mén “Hudéng din ché d6 dinh dudng sinh
ceton cho ngudi bénh dong kinh khang thude”.

S& Y té dé nghi Trung tam Kiém sodt bénh tat Thanh phé HO Chi Minh, céc co
s& kham bénh, chita bénh, cac Trung tim y té khu vuc té chirc nghién ciru ni dung tai
liéu, trién khai thue hién phtt hop véi diéu kién thuc té tai don vi.

Pé nghi Uy ban nhan dan phudng, xa, dac khu chi dao Phong Van hoéa - X4 hoi
trién khai ndi dung Quyét dinh sé 2988/QP-BYT dén cic Phong khdm da khoa,
chuyén khoa trén dia ban dé biét va thye hién.

Trong qué trinh thuc hién, néu c6 khé khin, vuéng mic dé nghj béo cdo vé S
Y té (qua Phong Nghiép vu Y) dé duge hd tro./.
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BO Y TE CONG HOA XA HOI CHU NGHIA VIET NAM
Poc lap - Tw do - Hanh phuc

Sb: 2988 /QDP-BYT Ha Noi, ngay 22 thang 9 nam 2025
QUYET PINH

Vé vige ban hanh tai li¢u chuyén mén “Huéng din ché d§ dinh dudng
sinh ceton cho ngudi bénh dong kinh khing thuoc”

BO TRUONG BQ Y TE
Can cir Ludt kham bénh, chita bénh nam 2023,

Can cur Nghj dinh sé: 42/2025/ND-CP ngay 27/02/2025 cua Chinh phu quy dinh
chitc nang, nhiém vu, quyén han va co cau té chure cua Bo Y té;

Céin cir Bién ban hop Hoi dong chuyén mén nghiém thu tai liéu “Hiedng dan ché
do dinh duong cho nguoi bénh dong kinh” ngay 25/07/2025.

Theo dé nghi cua Cuc trieong Cuc Quan ly Kham, chita bénh, Bo Y té.
QUYET DPINH:

Diéu 1. Ban hanh kém theo Quyét dinh nay tai liéu chuyén mén “Hudng din ché
dd dinh dudng sinh ceton cho ngudi bénh dong kinh khang thuoc”.

Diéu 2. Tai liéu chuyén mon “Huéng dan ché d§ dinh dudng sinh ceton cho ngudi
bénh dong kinh khang thuoc™ dugc ap dung tai cdc co s& kham bénh, chira bénh ké tir
ngay ky ban hanh.

Piéu 3. Cic ong, ba: Chanh Van phong B, Cuc trudng Cuc Quan Iy Kham, chira
bénh, Vu trwong va Cuc truong cac Vu, Cuc thudec BO Y té, Gidm ddc cac bénh vién
tric thude B Y té, Giam dde So' Y té cdc tinh, thanh phd trye thudc Trung wong, Thu
truong Y té céc BO, Nganh va Thu trwong cac don vi co lién quan chiu trach nhiém thi
hanh Quyét dinh nay./.
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CHO NGUOI BENH PONG KINH KHANG THUOC
(Tai ligu chuyén mén ding cho cin bé y té)

(Ban hanh kem theo Quyét dinh sé 2988 /OP-BYT
ngay22thang 9 nam 2025)

Hi Noi, 2025
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LOINOI bAU

Bong kinh 1a mot tlong nhu’ng bénh 1y than kmh pho bién, anh hu'orng nghiém
trong dén chit luong cude sbng clia nguoi bénh va gia dinh. Bénh dong kinh khang
thude, chiém ti 18 khoang 30%, 14 thach thire 16n trong thye hanh [Am sang Trude thye
trang nay, viée tim kiém cdc phuong phap dleu tri thay thé, bd trg nhdm néng cao hi¢u
qua kiém soat con dong kinh I nhu cu cdp thiét. Trong cac chién hurgc khong dung
thude, ché d6 dinh dudng sinh ceton (con goi la ché d¢ dinh dudng keto, ché d6 in keto)
di va dang 1a mot liéu phap diy trién vong, dic biét & dbi tugng tré em mac dong kinh
khang thude.

Ché do dinh dudng sinh ceton la phuong phép dinh du(mg duoc thiét ke voi ham
lwong chit béo rét cao, protein vira di va carbohydrate rit thap, nhim tao ra trang thai
chuyén héa dic biét goi 1a ketosis, tr d6 tao ra nhitng anh hudng tich cue dén hoat
dong dién hoc cua ndo bd. Ché d6 dinh dudng sinh ceton da duoc ap dung tir dau thé
ky 20 va cho thdy hidu qua trong viéc gidm tan sudt con co giét, tham chi dat muc
>50% & nhiéu bénh nhi khéng dép ting véi thube. Bén canh hiéu qua trong giam tin
sudt con dong kinh, ché do dinh duong sinh ceton cOn mé ra tr 1en vong cai thi¢n chat
lu.'orng song, gidam heu hoac ngung thudc chéng dong kinh, dong thi lam gidm ganh
ning kinh té va tac dyng phu do_thu_oc_: gay ra.

Tuy nhién, lidu phép nay ciing tiém 4n nguy co néu khéng duge trién khai dung
cach nhu rdi loan chuyén héa, thiéu vi chit, bién ching than — xuong, do d6 can giam
sét y t& nghiém ngit va tu vén toan dién cho gia dinh. Viéc dp dung doi hoi danh gia
toan dién vé mat dinh dudng, chuyén héa, tinh trang bénh 1y va cén sy phdi hop chat
chd gura bac s chuyén khoa than kmh chuyén gia dinh dudng va gia dinh ngud¢i bénh,

“Hu'orng din Che do dinh du'ono sinh ceton cho ngudi bénh dong kinh khang
thude” dugc xay dung dwa trén cac bing chimg khoa hoc, cac khuyén cdo méi nhit,
cung kinh nghiém 1am sang ctia cdc chuyén gia ddu nganh tai Viét Nam.

Diém ndi bit ciia huéng din ndy 1 dua ra cdc tiéu chun k¥ thudt cy thé cho tirng
loai ché d6 dinh dudng sinh ceton: tir ché do an keto ¢b dién (4:1, 3:1) dén cac bién thé
hién dai hon nhu ché d6 in Atskin cai tién (MAD — Modified Atkins Diet), ché d6 in
chi sb duong huyét thip (LGIT — Low Glycemic Index Treatment), va ché dd an gidu
chat béo MCT (MCT - Medium Chain Triglyceride). Pic biét, huéng dn ciing nhén
manh tim quan trong cua viéc xay dung thue don ca thé hoa.



Viéc ban hanh va ap dung Huéng dan nay khong chi gop phan chuédn héa thuc
hanh diéu tri, ma con ning cao chét luvong chim séc toan dién bénh nhan dong kinh
khéng thudc.

BO Y té tran trong cam on, biéu duong va ghi nhén sy tich cuc tham gia ctiia Hoi
Chéng dong kinh Viét Nam, nd luc cia cac td chire, ca rihan, céc giao su, pho gido su,
tién si, bac si, ctir nhan chuyén khoa, chuyén nganh di tham gia xdy dung va gop v cho
tai lidu chuyén mon “Hudéng din ché d6 dinh dudng sinh ceton cho ngudi bénh dong
kinh”, ddng thoi Bo Y té ciing ghi nhin su dong gop 16n ctiia Lanh dao, Chuyén vién
Cuc Quan ly Kham, chtra bénh va td chirc, c4 nhan da tham gia hoat dong x4y dung tai
liu nay.

Trong qué trinh bién soan, bién tap, mac du Ban Bién soan da hét stre b géng
nhung tai liéu kho tranh khoi thiéu sét, BS Y té mong nhan duoc su gop ¥, phan hdi
clia cac chuyén gia hanh nghé. Cac gbp ¥ xin gui vé: Cuc Quan ly Kham, chita bénh,
Bo Y té, 138A phd Giang V3, phuong Giang V3, thanh phd Ha Nbi.

Tran trong cam on.

GS.TS. Tran Vin Thuin
THU TRUONG BQ Y TE



MUC LUC

QUYETDINH ... bl stisidsisiionbsmi oot i sttt ikess b Witsbess el bwuesvonssseases 0
LO{ INOEB AT vevunnmmncssenmommsassssssnnns s st s s s T i i T s 545 s o me omens 3
PHAN I. PAI CUQ’NG .................................................................................................................... 1
1. Dinh nghia vé dong kinh va dong kinh khang thudc...............ccoovvvevimieeeiieeee e, 1
LB inkmphiiive d8aE IR s O L e S e L i 1
[.2. Khéi niém vé dong kinh khang phte Rl A s i e e D B |
1 RO L oa d ot R e o L L L e BT L e L L i L A S s 2
2. Céac phuong phap diéu trj bénh AR KN .. oot s ssssemsakersss 3
3. Quiin 1 d0ng kinh KRANE UG, .lu.on.er e cssssensobsssenssinmiobbesassmsssssstustovessertbbistoosssssssersases 3
PHAN IL. CHE PQ DINH DUONG SINH CETON CHO BENH DPONG KINH KHANG
THUOC O TRE T —— . 6
L. NRU CAU IR AUSTIZ ..o ees et eee e s s s s e e e eee e 6
2. Nguyén tic vé ché dd dn cho bénh dong kinh khang thudc & tré €m .v.veeeeeeeeeveeeveeeo, 7
2.1. Muc tiu can thi¢p dinh UGN ........ccocuivuiiiieiiiieiieeee et e e e e eese e ere e oot e e en, 7
2.2, Dénh gid tinh trang dinh dUGNE.........ccoieiiiieiiiec e, 7
2.3. Danh gia qua trinh nhai, nudt, tiéu h6a, KA thU.......veeeeeeeoeeeeee oo 8
3. Nguyén tic vé ché do DD sinh ceton dé diéu tri bénh dong kinh khang thude ¢ tré em ....... 8
3.1. Tong quat vé ché do dinh OB SN RN v i T A hne e 8
3.2. Hudng dan thye hién ché do dinh dudng sinh ceton dé diéu tri bénh dong kinh khang
ERUGC & E€ 1M 1ot ee e e s s e e es oo eees oo 12
3.3. Téc dung phu cuia ché d¢ dinh dudng sinh ceton va theo ddi: ........vveveeveeoeeeeoeoooo, 17
4. Ché do dinh keto tinh mach diéu tri bénh dong kinh khang thudc & tré M. 18
5. Huéng dan xdy dung ché do dinh dudng sinh ceton cho tré nho ....vve.evvevreereoseoe 26
PHAN III. KHUYEN NGHI VE CHE PO DINH DUONG SINH CETON CHO BENH
PONG KINH KHANG THUOC O NGUOT TRUGNG THANH cooeeerveeeeeemeerrssssssssssssssnssssees 29
L. TGHO THIGH . covcosimirevsmomsmmsmsnusmmsvssasesssvssesssisissss i e s s s s i i T E T A et frsm et 29
2y MENLEIII s cimiiiniimmmmsssnsrasesssmns cssssoneats s semsariesai s cevsosamssisssasssast oo s et iiess e vaiis 29
3. ChONZ AT IR oo e e oo oo 29
4. TAC dUNG PR 1.ttt ettt ee ettt e et e et e et e e eese s enn 30
5. MOESO QB CAN IU §: ..o s s s e ee e e oo 30
N I T e terus e e o Moo i B = ) 31
7. Danh gi4 tinh trang dinh dudng va céc van dé lién (111 171 | AN SO ORI 31
8. Lua chon ché do dinh dudng sinh ceton phi hop, tw van dinh dudng cho ngudi bénh. ...... 33
9. Theodbi v Xt B0 NP e mommmmsiiiiismseimnmmmmessssssistgsss esssssssss s o ess s 34
10. Ngung diéu tri bang ché do dinh dudng Sinh CEtON: ........ovveovveereesreoeeeseeeeeeooeoooo. 34

T a1 Reu thamn RBA0 s commomnnsosnsssnmonsnsismnesss s it ook i s s i i nss aetrrmesnene £0 5t PATERSSARESS 35



DANH MUC VIET TAT

CHU VIET TAT TIENG ANH TIENG VIET

ALT Alanine transaminase ALT

AST Aspartate transaminase - AST
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PHAN I. PAI CUONG
1. Dinh nghia vé dong kinh va dong kinh khdng thudc
1.1. Pinh nghia vé djng kinh

— Con dgng kinh (theo dinh nghia ciia ILAE, ap dung tir 2005): La su thay di
thodng qua cta céc triéu ching thin kinh khac nhau do su phong dién khong kiém
soat hay dong bo cua céac té bao than kinh trong ndo bd. Tuy vi tri 6 phéng dién sé
glly ra cdc triéu ching van dong, cam gic, gidc quan, than kinh tu chu.

— Dong kinh (theo dinh nghia cua ILAE, ap dung tir 2014): La bénh 1y man tinh
cta ndao b dugc xac dinh qua nhitng trudng hop sau:

+ C6 it nhat hai con dong kinh tu phat (khong do cac yéu té kich thich hoic
phan xa gdy nén) xdy ra cach nhau > 24 gi¢

+ Co6 mdt con dong kinh ty phat (hay phan xa) va c¢6 kha nang tai phat con
tiép theo twong duong nguy co tai phdt chung (> 60%), trong vong 10 nam ké tiép

+ Co du dic diém dé chan doan mot hoi chimg dong kinh.
1.2. Khai ni¢m vé dong kinh khang thude

Dong kinh khang thude (theo dinh nghia ciia ILAE, dp dung tir 2009): La tinh
trang that bai vé6i hai phac do sur dung thudc chéng dong kinh dugc dung nap tot, lua
chon va st dung phu hop (du 1a don tri li¢u hay két hop) dé dat duoc muc tiéu kiém
soat con dong kinh kéo dai.

— DPong kinh khang thuoc gap & moi lira tudi, tuy nhién, theo céc nghién ctu
thong ké hién nay, ty 1€ bi dong kinh khang thuoc nhiéu nhat, pho bién nhat 1a nhém
tré em, nhom can duge chim séc va hd trg stre khoe dic biét.

— Tré em bi dong kinh khang thudc cé ty 1é cao hon dédng ké & cac tré 6 tién st
sinh ngat, c6 nhap vién sau khi sinh, dong kinh & tré so sinh, dong kinh trong nim
dau doi, tién str co gidt & tré so sinh va dong kinh c6 tri¢u ching. Céc tré nay thuong
c6 nhiéu kiéu con dong kinh va ¢ bit thudng trén MRI ndo. Mt sb co ché khac
nhau da dugc dé xuat dé giai thich tinh trang khéng thudc, phd bién nhit gdy ra dong
kinh khang thudc 14 ton thwong do thiéu oxy-thiéu mau cuc bo, loan san nio, cac roi
loan di truyén.



1.3. Phéan loai ddng kinh

Nim 2017, ILAE gi6i thi¢u bang phan loai dong kinh nhiéu cép 4o, bit diu

v6i phén loai con dong kinh, gdm:

— Budc 1: Phan loai con dong kinh khoi phét cuc bd, con dong kinh toan thé,

khéng xéc dinh khéi phat va khong phan loai.

— Budce 2: Phan loai bénh dong kinh, gf‘)m dong kinh cuc bo, dong kinh toan thé,

ca cyc bg va toan thé va cuoi cung la khong xac dinh.

— Budce 3: Phan loai hoi chirng dong kinh.

Trong ca ba budc, déu chi y tim nguyén nhan & tirng budce, véi nguyén nhan
dugc phéan thanh 6 nhém: cau tric, gen, nhiém tring, chuyén ho4, ty mién va khong

xac dinh.

Bang 1:

Phan loai ciia ILAE nim 2025
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Théang 4, 2025, ILAE c6 cdp nhat bang phan loai con dong kinh. V& co ban,
van gdm ba budc nhu huéng din 2017. Riéng vé con dong kinh ciing bao gdm cuc
bd, con dong kinh toan thé, con khong xac dinh cuc b hay toan thé va khong phan
loai, tuy nhién, cé diéu chinh nho 14 phan loai dua trén quan sat hay m ta, bo thuit
ngtt khaoi phat, ch y danh gia dap tng va y thic trong con thay vi danh gia nhan
thirc va sip xép con ving ¥ thirc thinh mot nhém riéng.

2. Céc phwong phap diéu tri bé¢nh dong kinh

— Pidu tri bing thudc chdng dong kinh: Thudc chdng dong kinh 1a phwong
phap diéu tri chu yéu. Viéc lya chon thude chdng dong kinh cdn duogc can nhéc ky
ludng va dua vao céc khuyén cdo dugce chip nhin rong rii. Cac thude chéng dong
kinh dé diéu tri thuong & mot trong hai tinh hudng diéu tri ngin han hodc diéu tri dai
han.

— Phiu thuit dong kinh: Phau thuat dong kinh duoc chi dinh trén nhitng ngudi
bénh ma nguyén nhan dugc phat hién 13 do tén thuwong khu tri néo, c6 thé phau thuat
dwoc ma it anh hudng dén cc ving chirc ning khac.

— Kich thich day than kinh phé vi: Sir dung méy kich thich than kinh phé vi,
mdt thiét bi cdy ghép phau thuat, 1a mot lwa chon diéu tri giam nhe cho ngudi bénh
dong kinh khang thuée va dugc sir dung két hop vé6i thude chdng dong kinh.

— Ché d¢ dinh dwdng sinh ceton (con goi la ché d dinh dudng keto, ché d¢
in keto): 12 mot phuong phap diéu tri bang ché d6 dinh dudng dic biét, c6 ham
lwong chat béo rat cao, protein & mirc trung binh va lugng carbohydrate rat thap. Ché
dd nay thuc ddy qué trinh "ketosis" - mot trang thai trong d6 co thé dot chay chat
béo thay vi carbohydrate dé tao nang lugng. Viéc sir dung ché d6 dinh dudng sinh
ceton trong diéu tri bénh dong kinh khéng thude duoc ap dung cach day hon 100
nam, dugc ghi nhan 14 mang dén hiéu qua giup giam it nhit >50% s con gidt &
nhitng nguoi bénh khoéng con dép tng véi thude. Ché d¢ dn nay dwoc chi dinh cho
bénh dong kinh khéng thudc dudi sy kiém sodt ctia chuyén gia y té.

3. Quin li dong kinh khang thudc

— DPdng kinh khang thude & tré em 14 mot khai niém phtrc tap, viéc dinh nghia
dong kinh khang thude 1a that bai trong viée kiém soat con co gidt kéo dai sau khi
da thir it nhit hai phac dd diéu tri thudc chong dong kinh (du & don tri hay phdi
hop), dugce lya chon phu hop, su dung dung cach va duge nguot bénh dung nap tt,
tuy nhién, c6 truong hop dung thém thude thi ba, thim chi thi tur, thir nim van c6



4

thé c6 dap ting thém. Vige dép ting thudc cua tré ciing ¢6 thé thay déi theo thoi gian
va tré ¢ thé 6 tinh hudng chuyén hoi chimg déng kinh nay sang hdi chimg dong
kinh khéc, ching han tir hoi chirmg dong kinh co thit nhii nhi sang hoi chimg Lennox
— Gastaut.

— Dong kinh khang thudc c6 thé khong chi 12 két qua ciia mot co ché, vi nhiéu
co ché c6 thé gop phan gay ra khang thudc. Nguyén nhan c6 thé dong vai tro quan
trong. Bénh ndo dong kinh do cin nguyén di truyén khéi phét sém la nhom ¢ kha
nang khang thudc cao, tuy nhién, ciing mét kiéu bat thuong vé di truyén, biéu hién
cling rat khac nhau & moi tre, ¢o tré dong kinh tu gidi han, cé tré khang thude.

— Bét chip su ra doi cua nhidu thube chong déng kinh mdi, tinh trang khang
thude van 1a mot trong nhitng thach thirc 16n trong diéu trj dong kinh. Viéc didu tri
tinh trang khang thudc khong phai 1a mot nhiém vy dé dang. Dé cai thién co giat &
nhitng ngudi méc dong kinh khang thudc, cin phai tinh dén cac yéu td cu thé cua
tirng ngudt bénh, chéing han nhu nguyén nhan gay bénh, tién st bénh, dap tmg thudc,
mo hinh thoi gian khang thudc, bénh di kém va ban chit da yéu 6 cua tinh trang
khéng thude, do d6 cdn nhan manh hon vao viéc ¢4 nhan hoa liéu phap. Ngay cang
¢6 nhiéu bang chimg cho thdy "da lidu phap hop 1y", két hop céc thude chdng dong
kinh hoat dong theo cac co ché khéc nhau, ¢6 thé 1a mot cich tiép can hop ly dé kiém
soat dong kinh khang thudc.
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Bang 2. Cac hdi chiing dgng kinh c6 kha ning khiang thude

Nhém Tén hdi chitng Viét tat
So sinh - | Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh do d¢t | CDKL5-DEE
Nhii nhi ‘bién gen CDKL5

Hoi chitng Darvet DS
Bénh ndo ddng kinh va phat trién s6m & tré | EIDEE
so sinh
DPong kinh & tré nhii nhi voi cac con cuc bd | EIMFS
di chuyén
Ho6i chimg thiéu chat van chuyén glucose-1 | GLUTIDS
Hoi chitng co thit & tré so sinh IESS
Bénh nio phat trién va sinh dong kinh do dot | KCNQ2-DEE
bién gen KCNQ2
Pong kinh gidt co ¢ tré nho MEI
Pong kinh chudi lién quan Protocadherin 19 | PCDH19 clustering
epilepsy
Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh phu | PD-DEE
thudc pyridoxine (ALDH7AT)
Bénh ndo phét trién va sinh dong kinh do | PSPD-DEE
thiédu hut pyridox(am)ine 5'-phosphate
(PNPO)
Nhém Tén hdi chimg Viét tit
Tré nho Pong kinh ving chim thi gidc tré em COVE
Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh v&i | DEE-SWAS
hoat dong song nhon trong khi ngu
DPéng kinh véi giat co mi mat EEM
Dong kinh véi gidt co ving ¥ thirc EMA
Dong kinh véi con gidt co — mat truong luc | EMAS
Hoi ching dong kinh lién quan dén sot | FIRES
nhiém tring
Hoi chimg dong kinh co giat nira nguoi, liét | HHE
nua nguoi
Hoi chitng Lennox - Gastaut LGS
Dong kinh thuy cham nhay cam 4nh séng POLE
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PHAN II. CHE PQ DINH DUONG SINH CETON CHO BENH DPONG
KINH KHANG THUOC O TRE EM
1. Nhu ciu dinh dudng
o Xdc dinh nhu cdu dinh dudng 6 tré mdc bénh dong kinh
— Khi xdc dinh nhu ciu dinh dudng cho tré em bi dong kinh khang thudc, cin
xem xét day du cac yéu té bao gdm: tudi, gidi tinh, tinh trang dinh dudng hién tai va
mttc d6 han ché van dong ctia tré. Cuy thé:

— Buéc 1: Xé4c dinh chuyén héa niing lwong co ban (BMR- Basal
metabolic rate): Tiéu chudn vang dé danh gia BMR la do ndng lugng tiéu hao gian
tiép (Indirect Calorimetry) dua trén luong O, tiéu thu va CO, thai ra. Tuy nhién
phuong phap nay thuong khong sdn ¢é trén 1dm sing. Do do, ¢ thé ap dung cic
cong thirc ude lugng BMR theo tudi, gidi, can ning, chidu dai/cao cua tré. O tré em
¢O 2 cdng thirc duge nghién ctiru va ap dung rong rdi 1a WHO 1985 va Schofield.
Véi tré mac bénh dong kinh khéang thudc, dic biét la dong kinh khang thude kém
suy dinh dudng, vu tién cdng thitc Schofield do tinh dén ca chidu dai/cao.

Bing 3: Cac cong thire wée lwong BMR

Nam Cong thirc Schofield Cong thirce WHO 1985
0 — 3 tudi 0,167W + 15,174H - 617,6 60,9W — 54
3 — 10 tudi 19,59W + 1,303H + 414,9 22,7W + 495
10— 18 tudi 16,25W + 1,372H + 515,5 17,5W + 651
Nir Cong thire Schofield Cong thive WHO 1985
0—3 tudi 16,252W + 10,232H — 413,5 61W — 51
3 — 10 tubi 16,969W + 1,618H + 371,2 22.5W + 499
10— 18 tudi 8,365W + 4,65H + 200 [2,2W + 746
BMR: kcal/ngay, W: cdn néng (kg), H: chiéu dai/cao (cm)

— Buée 2: Xdc dinh hé sb hoat dong thé lwe (PAL): Mtc dd hoat dong thé
lyc theo Torun 2001, la co s& cho khuyén cdo cia FAO/WHO/UNU 2004,

o PAL=1,3-1,4: Tré em chu yéu it vin dong, chi tham gia cac hoat dong
hang ngdy ma khong c6 cac hoat dong thé chit dang ké.

o PAL=1,5-1,6: Tré em tham gia vao cac hoat ddng nhe, nhu di bd, dap xe
nhe hodc cdc hoat dong ngoai troi khéng qua manh.

o PAL = 1,7 - 1,8: Tré em tham gia vao cac hoat dong thé duc thé thao déu
ddn v6i mirc d6 trung binh, nhu choi thé thao hodc tham gia cdc lop thé duc.



o PAL=1,9-2,0: Tré em tham gia vao cac hoat dong thé luc cuong dd cao,
bao gom tap luyén thé thao chuyén sau hodc van dong vién.

— Buée 3: Xdc dinh nhu cu ting truwéng hodic thAim hut ning luwgng: Tré
can 7 — 71,7 keal dé tao 1 gam mo co thé (nhu ciu ting truong dua theo tiéu chuan
ting trudng cua WHO 2006, muc d¢ suy dinh dudng va ¢o diéu chinh tiy ting ca
thé).

— Buéc 4: Xdc dinh thanh phin cdc chit sinh niing lwgng:

o Néu tré c6 chi dinh ché d6 dinh dudng sinh ceton va khong nam trong nhém

chdng chi dinh (theo Bang 6): xdc dinh ti 1§ keto mudn thyc hién.

o Luu y dén cac rdi loan chuyén hoa di kém dé didu chinh ti 1& thanh phan
céc chét sinh ning lwgng phu hop.

— Buée 5: Xdc dinh nhu cAu céc vi chat dinh dudng:

o Tré cin duoc xdc dinh céc vi chédt ¢6 nguy co thiéu dua trén loai thude
chdng dong kinh dang st dung. Viéc bd sung vi chit cho tré nén duoc ca thé hoa,
dua vao cac dau hiéu thiéu hut trén 1am sang hodc c¢dn lam sang.

o Hién tai, chi ¢6 nhom tre an ché dd keto dugc khuyén cdo bd sung vi chét
thuong quy. Céc vi chit cin bd sung bao gdm: hon hop da vitamin; vitamin D va
canxi theo liéu bing nhu ciu khuyén nghi hang ngay.

2. Nguyén tic vé ché @ dn cho bénh djng kinh khing thude ¢ tré em

Ché d6 an cho bénh ddng kinh khang thude & tré em phai dam bao dat duogc
muc tiéu can thiép dinh dudng, trong do dé dam bao dinh dudng cho tré can thuc
hién d4nh gi4 tinh trang dinh dudng va danh gia qua trinh nhai, nudt, tidu hoa, hﬁp
thu cua tre.

2.1, Muc tiéu can thiép dinh dwdng
— H3 tro didu tri: Pam bao cung cip du ning lugng va cic chat dinh dudng dé
du phong suy dinh dudng va bt kip ting truong.
— Diéu tri: Giam con giat cho tré dong kinh khang thudc bang ché do dinh dudng
sinh ceton.
2.2. Panh gia tinh trang dinh duwong
o Pdanh gid chi sé nhan trdc
— Thu thap chi sé can ning, chiéu dai/cao, chin dodn tinh trang dinh dudng, ddnh
gid dudng cong tang truong cua tré theo thoi gian dé x4c dinh mirc nhu cau ning
lugng cho ting trudng phu hop.



— Neéu c6 dicu kién, nén danh gia thanh phan co thé gitip dua ra nhan dinh chinh
xac hon vé nhu cau ndng luong.

o Hoi ghi khdu phan

— Diéu tra khiu phan thuc té cla tré dé xac dinh thé suy dinh dudng va dinh
huéng xdy dung ché dd in va can thiép dinh dudng.

— Can chu y thém:
— Thubdc chéng dong kinh va twong tac thude — thuc phflm c6 thé co;
— S thich, khuynh hudng dn udng cua tré, cac rdi loan khéc di kém (ri loan
an udng, roi loan phd tu ki, ...).
2.3. P4anh gia qua trinh nhai, nuét, tiéu héda, hz’ip thu
R&i loan co thé xay ra bét ki khau nao cua qud trinh dn udng. Do do, can khai
thdc cdc yéu té nguy co cta rdi loan dn udng va tham kham ki cac bo phan cua hé
tiéu héa dé co can thiép hd tro phu hop.
3. Nguyén tic vé ché do DD sinh ceton dé didu tri bénh djng kinh khang thube
O tré em
3.1. Tong quat vé ché d9 dinh dudng sinh ceton
o Dinh nghia

— Ché d¢ dinh dudng sinh ceton la mot phuong phap diéu tri bing ché do dinh
dudng dac b1et ¢6 ham lugng chat béo rit cao, protein & mirc trung binh va lugng
calbohydtate rat thap. Ché do nay thiic ddy qua trinh "ketosis" — mot trang thai trong
d6 co thé dét chay chét béo thay vi carbohydrate dé tao ning luong.

o Ty [é keto

— Ché d¢ dinh dwdng sinh ceton ¢d dién: Ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 cdc
ty 1& khac nhau dé phu hop véi nhu cau va muc tiéu diéu tri cua tung nguoi. Cac ty
1& ndy duge biéu dién bang ty 16 khéi lu'o*no chit béo so véi tong khdi lwong protein
va carbohydrate. Ba ty 1& pho bién bao gdm 4:1, 3:1, hodic 2:1.

— Ty 1& 4:1 (4 phan chét béo — 1 phin protein va carbohydrate tinh vé khoi
lwong). Cu thé, 1 don vi thue pham 4:1 cung cap 40 kcal, trong d6 c6 4 gam chit
béo (36 keal, chiém 90% ning lu:om.g) va | gam cho cd protein va ca1b0hyd1 ate. Bay
[a ty 1& 6 dién va thuong ding nhat trong didu tri dong kinh khang thudc. Trong ty
1€ nay, khoang 90% nang luong hang ngay den tir chét béo, trong khi protein va
carbohydrate chi chiém 10%. Ty 1¢ nay tao ra nong d¢ thé ceton trong médu cao.
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~ Tyl 3:1(3 phin chét béo — 1 phan plotem va carbohydrate tinh vé khbi
luong): Khoang 87% ndng lu'ong dén tr chdt béo, va 13% tit protein va
calbohydl ate. Ty 1¢ keto 3:1 tao ra ndng dd thé ceton thip hon so véi ty 1€ keto 4:1
nhung van c6 thé ¢ hidu qua cit con giit cao.

- Tyl 2:1 (2 phan chit béo — 1 phdn protein va carbohydrate tinh vé& khéi
luong): Ty & ndy cung cap it chét béo hon, chi khoang 82% ning luong tir chit béo,
phil hop voi tré em hodc ngudi can mirc nang luong cao hon tir protein hodc
carbohydrate, hodc khi méi lam quen voi ché a6 dinh dudng sinh ceton.

— Ché b an Atskin cdi tién (Modified Atkins Diet —- MAD): La mot bién thé cua
ché do dinh dudng sinh ceton. MAD cling ¢6 muc tidu duy tri trang thai ketosis
nhung cho phép ngum ap dung ¢6 thé tidu thy mot hrong carbohydrate cao hon so
v6i ché @d keto cd dién. Mot s6 diic diém chinh cua ché d¢ nay:

— Luong calbohydIate Thudng duge gidi han tir 10 ~ 20g mdi ngay. Picu
nay giup ngtrou in dé dang hon khi lya chon thuc pham va ¢6 thé st dyng céc loai
rau ¢t nhidu chit xo.

~ Khéng cén tinh ty 1& keto chinh x4c: Khong yéu cau phai duy tri ty 1€ chat
béo va p10te1n/ca1bohyd1ate cu thé nhu 4:1 hay 3. 1 chi can tap trung vao viéc ting
cudng chét béo va g10'1 han caxbohydrate :

_ Ché dp an chi s6 dirong huyét thap (Low Glycemic Index Treatment - LGIT):
LGIT la mot blen thé ctia ché d6 dinh dudng sinh ceton, dugce thiét k& dé duy tri mérc
dudng huyét 6n dinh va duy tri trang théai ketosis phi hop cho ca tré em va ngudi
l6n médc dong kinh khéng thudc. LGIT cho phép lugng carbohydrate nhiéu hon so
v&i ché dd keto b dién, nhung carbohydrate ndy phai cé chi s6 duong huyet thap
(GI < 50). Dac diém chinh cta LGIT:

— Luong car bohydrate Han ché, duoc gidi han khoang 40 - 60 gam moi ngdy
va chon 1081 thure pham c6 chi s& dudmg huyét thdp nhu cac loai rau, trai cdy it dudng
va ngii cde nguyén hat.

— Khong yeu clu ty 1& chit béo - protein cu théd: LGIT khong can tudn thu ty
i€ nghiém ngit veé chit béo va pr otein, vi vy linh hoat va dé thyre hién hon trong ché
d6 an udng hang ngay.

— Ché df dn giau chét béo MCT: Ché 46 in giau chét béo MCT (Medium Chain
Triglyceride) 12 mot bién thé cta ché do dinh dudng sinh ceton st dung chét béo tir
triglyceride chudi trung binh (MCT). So vdi LCT, MCT taora thé ceton nhidu hon.
Do do ché d6 #n nay thu:orng duge 4p dung cho ngudi mudn duy tri trang thai ketosis
ma vin 6 thé tidu thy nhiéu ca1b0hyd1ate va protein hon. Dic didm chinh cua ché
d6 an giau chit béo MCT, chit béo khoang 60% - 70% trong do mdt phén 1én 1a
MCT (khoang 30 — 60%), protein khoang 20%, carbohydrate khoang 10% - 20%,
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tuy nhién, fugng carbohydrate van phai kiém soat dé khong anh huomg dén trang
théi ketosis,

o Gid thuyét vé co thé tic dung ciia ché dp dmh duwdng sinh ceton t1 ong diéu tri
dong kinh khing thuéc:

- Su dung ceton nhu ngudn ning lugng thay thé: Trong ché do dinh dudng sinh
ceton, co thé chuyén tir stz dung carbohydrate sang sir dung chit béo dé tao ra ceton
nhu B- hydzoxybutyl ate, dé cung cdp ning hwgng thay thé cho néo, gitip 6n dinh hoat
dong cta t& bao thin kinh va gidm sy kich thich qua mic — nguyén nhéan chinh din
dén con ddng kinh.

— Tang cudng dy trit ning h,ro'ng trong ndo: Ché d6 dinh dudng sinh ceton gitip
tdng cudng sinh tong hop ty thé va cai thién dy triv nang lugng cua ndo, glup ndo
duy tri chirc nang on dinh va giam kha néing phét sinh con ddng kinh do thiéu nang
luong, lam giam tin sudt con dong kinh.

— Giam qua trinh glycolysis va giam kich thich thin kinh: Ché d6 dinh dudng
sinh ceton giﬁp giam lugng glucose trong ndo va lam giam qud trinh glycoly51s (phan
gidi dudmg dé tao ning lugng), gitp giam sy kich thich qué muitc cia té bao than
kinh, han ché nguy co phat sinh con dong kinh,

— Tang cuong hoat ddng cua GABA (aczd gamma ammobutyuc) —- mot
neurotransmitter trc ché chinh cua nio: Che dd dinh dudng sinh ceton gilp ting
cuong hoat dong ciia GABA gitip cén bing s kich thich va ttc ché trong ndo, yéu
t6 quan trong trong viéc ngan ngtra con dong kinh.

~ Gidm stress oxy hoa: Ché do chnh dudng sinh ceton c¢d tac dung giam stress
oxy héa — mot yéu tb ¢6 thé [am ting ton thiwong than kinh va gop phan giy ra cic
con dong kinh. Viéc glam thiéu céc ooc tw do trong co thé ¢ thé gitip bao vé té bao
than kinh khoi cac ton thuong, domJ thoi giam thidu nguy c¢o phat sinh con dong
kinh. _

— Diéu chinh biéu hién gen: Mot trong nhitng co ché méi 1a ché do dinh dudng
sinh ceton c6 thé didu chinh biéu hién gen lién quan dén kiém soat dong kinh, lam
ting biéu hién cac gen lién quan dén qué trinh tao ceton va gidm bzeu hién céc gen
lién quan dén tinh kich thich thin kinh, gitip duy tri sy 6n dinh ctia té bao than kinh,

o Cac hinh thitc ciia ché dé dinh dudng sinh ceton
~ Ché &6 dinh d1r0’ng sinh ceton: dugc tao nén béi su ket hop tlr thue phim va

cac nguyén liéu giau chat béo hodic pha tir cic cdng thirc giau béo hodc stta thong
thudmng két hop véi thanh phén gidu chét béo.

~ Thuyc phdm ding cho ché ¢4 n dic biét (Food for special dietary uses)/ Thuc
pham dinh dudng y hoc (medical food) keto udng lién: 1 céc cOng thirc keto dang
udng lién.
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_ (06 thé st dung linh hoat cac hinh thirc cta ché @6 dinh dudng sinh ceton tuy
theo tinh trang dinh dudng, bénh ly va sy tudn thu clia nguoi bénh.,

o Cdc logi thirc pham dioc khuyén nghi

_ Chét béo: Ut tién céc loai chit béo lanh manh nhu dau dira, dau 6 liu, bo, cdc
loai hat, va qua bo, nén bd sung MCT dé ting sinh ceton hi¢u qua.

— Protein: Nén chon cac ngu(‘“)n protein chét lwong cao tir thit, ¢4, trimg, va cic
san phe‘im tir stra it carb?ohydrate. Protein cAn duoc can ddi dé tranh du thira, vi du
thira protein cling ¢ thé can trg trang thai ketosis.

— Carbohydrate: Chi tiéu thy céc loai rau cu it du'(mg, ¢6 nhiéu chat xo nhu rau

14 xanh, bi ngd, dua leo, va céc loai qua mong. Han ché céc loai thuc pham c6 dudng
va gidu tinh bot nhu banh mi, gao, mi va khoai.

— Cothé su dung thye pham dung cho ché do an dac biét/thuce phim dinh dudng
y hoc keto ubng lién trong didu tri. Khi st dung, lya chon cong thirc keto dé dam
bao dung ti [¢ keto muc tieu dé ra dé dam bao cung cip ti 1¢ cdc chit dam, chat bot
dudng, chat béo theo yéu cAu diéu tri, ho tro tuan thu thye hién ché @6 an, thuén tién
cho ngudi bénh & ngudi cham soc ngudi bénh.

o Cdc bude va quy trinh dp dung

—  Giai doan chuén bi: Bét dAu véi 1 dén 2 tudn giam dan hrcrng carbohydrate dé
co thé thich nghi va han ché céc triéu ching kho chiu (non buén noén, chudng bung,
mét moi, dau dau, ...). Cung c6 thé bit dau tir tr v6i ché do dinh dudng sinh ceton
ty 1€ keto 1:1, 2:1 va ting dan ty 1¢ keto.

_ Giai doan duy tri: Sau khi dat dugc trang thai ket031s tiép tuc duy tri ty 1€ cac
chit dinh dudng chuin. Thuong xuyén kiém tra chi s6 ceton (qua nudc tiéu hodc
mau) dé dam bao duy tri trang thai nay.

— Theo doi y té: Can c6 sy gidm sat cua chuyén gia y té dé theo doi va diéu
chinh ché d6 an phu hop.

— B sung khoéng chat, vitamin bi thiéu hut do 4p dung ché do dinh dudng sinh
ceton: Can phdi hop véi béc si dinh dudng dé xdy dung va diéu chinh thyc don ca
thé hoa.

— Lua chon va st dung cac bién thé cua ché do dinh dudng sinh ceton phi hop

— Theo ddi va diéu chinh

+ Kiém tra ceton: Thuc hién kiém tra ceton trong mau hodc nude tiéu dé dam
bao co thé dang trong trang thai ketosis.
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Bing 4. Xét nghiém d4anh gia trang thai ketosis cta co’ thé

Chi s6 Muc tiéu Pic diém

B- Muc tiéu ndm trong khodng 2- | - Xét nghiém dét tién, cin

hydroxybutyrate | 5 mmol/ [ (20-52 mg / dl) ldy méu xét nghiém
Keto ni¢u | Ly twongla 8-16mmol /1 hodc | - Phu thude vao su bai niéu
(Acetoacetate) keto nudc tiéu 3 -4 (+) (tuy - Khoé khin khi bénh nhan

thude vao loai mau nude tiéu) str dung bim '

- Phan anh trang thai
ketosis trudge do, do dé ¢

thé khong chinh xéc.

Tuy nhién, can luu y ché d6 dinh dudng sinh ceton ¢6 hiéu qua do da co
ché, cac xét nghiém danh gid ceton trong mau cé thé khéng twong xirng véi mue
do cai thién trén lam sang (con gidt cai thién nhung - hydroxybutyrate thdp va
nguoc lai).

+ Theo doi cac chi sd sure khoe: duong huyét, lipid mau, cin nang, cac
bién chiing va céc chi sé stre khoe khac dé danh gia hiéu qua va dam bao an toan
khi ap dung lau dai.

+ Lua chon hinh thtre ché do dinh duong sinh ceton phu hop véi d6 tudi.

+ Phoi hop v6i bac si dinh dudng de xdy dyng thuc don ca thé hoa theo
cac giai doan tuoi, theo céc muc nhai nudt cua tré, tinh trang bénh i, cdc bénh
tat di kém, cac bién chimg va tdc do ting trudng cua tré em. Can tai khdm dinh
ki ca chuyen khoa than kmh va dinh du’orncr kln diéu tri dong kinh khang thudc
v6i ché d6 dinh duorng sinh ceton.

3.2. Hwéng dan thyce hién ché @9 dinh dwdng sinh ceton dé diéu tri bénh
dong kinh khing thube & tré em
o Lwa chon nguoi bénh

— Ché do dinh dudng sinh ceton nén duge xem xét trén nhitng ngudi bénh
dong kinh khang thude. Hleu qua dép ng phu thude thé bénh ( Theo Bancr 6).

o Chi dinh va chéng chi dinh

— Pdi v6i nguoi bénh duge chan dodn la dong kinh khéng thude theo tiéu
chuin cta ILAE ap dung tur 2009, can cé su thono nhat gitia bac si than kinh,
bac si dinh dudng va sy phm hop clia gia dinh dé tién hanh ché d6 dinh dudng
sinh ceton.

— Trong mot s6 truong horp dac biét, che d6 dinh dudng sinh ceton cin duoc
xem Xét de ap dung diéu tri sém hon. Bonc thoi, ché do dinh dtro'ng sinh ceton
bi chong chi dinh trong mot vai bénh ly dac bigt. (Xem bang 6 vé cic hdi chirng
c6 ddp ung va xem them dinh nghia cdc héi ching dong kinh trong tai lieu
“Hudéng dan chan doan va diéu tri bénh dong kinh” cta Hoi Chdng donc kinh
Viét Nam, nam 2024)
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Bang 5. Chi dinh va chéng chi dinh ché d dinh dudng sinh ceton trong dong
kinh & tré em

Chi dinh

Chéng chi dinh

Dip tng tot:
o Hoi chirng Angelman

o  Bénh phirc hop ty thé I

o  Hoi chirng Dravet

o  Hoi ching Doose

o  Thiéu protein vin chuyén glucose
[ (Glut-I)

o Hoi chirng dong kinh lién quan
én nhiém tring c6 sot (FIRES)

o  Hoi chirtng Ohtahara

o  Thiéu pyruvate dehydrogenase

o  Phirc hgp xo cling cu

DAp ting trung binh:

o  Thiéu adenylsuccinate lyase
Bénh nao CDKLS

o Dong kinh con vang tré em

o Bénh ndo dong kinh véi song

d

O

nhon lién tuc khi ngu

o Bénh du trir glycogen tip V
Dong kinh rung giat co thiéu nién
Bénh thé Lafora
Hoi chirng Lennox-Gastaut
Thiéu phosphofructokinase
Hoi chimg Rett

o  Viém nio toan bd xo héa ban cip
(SSPE)

C O 0 0O O

Tuyét doi:

o Thiéu hut 6-xy héa a-xit béo

o  Thiéu pyruvate carboxylase va cic
thiéu hut tdn tao glucose khdc (thiéu
fructose 1,6 diphosphatase)

o Bénh du trir glycogen (trix type 2)
Thiéu hut thodi héa keto
Thiéu hut tao Keto
Porphyria
Hoi chirng QT kéo dai
Suy gan, than hodc tuy
Tang insulin mau
Thiéu Carnitine (nguyén phat)

o Thiéu Carnitine
palmitoyltransferase (CPT) I hodc II

o Thiéu Carnitine translocase

Twong dbi:

o Khong tuan thu ché d6 an

o €6 thé diéu tri phau thuat (c6 bing
chimg chan doan hinh énh va dién néo do
video)

o  Cham phét trién thé chit

o Trao nguoc da day thuc quan nang

o Tang cholesterol tinh chét gia dinh

o Pang dung ddng thsi Propofol

o @ O e O 0 O

(nguy co qua tai lipid)

e Lieu luong su dung

Dinh lugng ché do dinh dudng sinh ceton cho m01 ngay, thong qua thyc pham
hodc cong thire keto, s& duoce xdc dinh dya vao nhu cau dinh dudng cua mdi ngudi
bénh (néu tai phan I1.1) va tinh trang bénh cu thé ctia ngudi bénh.

o Bt dau ché dé dinh duong sinh ceton tai bénh vién:
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— Ngudi benh nén nhép vién dé bit dau ché do dinh dudng sinh ceton va bit budc
nhap vién néu la keto béac cao (ti [€ 3:1 hoic 4: 1). Thoi gian theo doi theo mic d9
thich nghi cua ngudi bénh, tir 3 — 7 ngay Bit diu ché do dinh duang sinh ceton tir
tir voi ty 1€ keto tir 1:1, 2:1 va ting dén ti 18 keto. C6 thé két hop ché d6 dinh duorng
sinh ceton va cong thuc keto (thuc pham ding cho ché d¢ an dic biét, thyuc pham
dinh dudng y hoc) trong giai doan nay dé gitip ngudi bénh thich nghi dan dan véi
ché d6 an mdi.

— Theo dai 1am sang: Quan sat ngudi bénh dé phat hién cac diu hiéu cin can
thiép. Cac ddu hiéu nhu nén va 1& do, day c6 thé 1a ngudi bénh nhidm toan chuyén
héa, can bd sung bicarbonat.

— Theo déi cac chi sb cin 1am sang Kiém tra dudng mau mao mach trude bita
dn 4 lan/ngay. Kiém tra ceton mau 2 1An/ngay (truéce bira n sdng va toi). Theo doi
bilan dlCh vao ra, ddc biét la natri mau, do tré ¢ nguy co cao bi mat nuée. Bén canh
d6, mot sé xét nghlem dugc thyc hién 3-4 ngay/ 1an, bao gdm: dién giai dd, khi mau
(thing bang kiém — toan); B-hydroxybutyrate mau; triglyceride mau; amylase, lipase,
ure, creatinine, albumin.

o Duy tri ché do dinh dudng sinh ceton tai nha:

Ché d¢ dinh dudng sinh ceton can dugce tiép tuc duy tri tai nha. Pé dam bao
hidu qua diéu tri va giam cac bién chimg, ché d¢ dinh dudng sinh ceton tai nha phai
tudn thu theo chi dinh cua bac si dinh dudng.

o Thoi gian sir dung ché dé dinh ducng sinh ceton trong déng kinh khang thuée
tre em
— Thai gian tdi thiéu: Piéu tri ché do dinh dudng sinh ceton trong khoang 3-6
thang dé dénh gid hi¢u qua kiém soat con dong kinh. Tr ong thoi gian nay, can theo
doi chit ché dé diéu chinh ché d6 an phu hop. Trong trudng hgp sau khi 4p dung ché
dd dinh dudng sinh ceton, tré ting s6 con gidt va da loai trir cdc nguyén nhan khac,
nén dimg ché do an sém.

- Th0'1 olan duy tri: Néu ché do dinh dudng sinh ceton ¢é lneu qua trong viéc
giam tin sudt hodc mirc d6 nghiém trong cua con dong kinh, tiép tuc duy tri trong
1-2 ndm dé danh gi4 tiép.

o Cdc yéu té anh huong den thoi gian diéu tri

- Bién chimg hogc tic dung phu: Mt sb tac dung phu nhu téo bén, ha duong
huyét, rdi loan lipid méu, hoic lodng xuong ¢ thé co.

— Tudi va nhu cau dinh dudng: Ché d6 nay can duge diéu chinh theo tiring giai
doan phat trién cua tré.

o Theo doi va dirng che do dan
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_ Khi diéu tri bang ché @6 dinh duong sinh ceton ¢6 hiéu qua, co thé xem xét

nging ché do keto sau khoang 2 nam. Néu dang tién hanh ché do dinh duong sinh

ceton béc cao, tién hanh ha bac ché @6 dinh dudng sinh ceton va chuyén vé ché do
an binh thudng trong 1-3 thang dé tranh nguy co tai phat con dong kinh.

— Trudng hop khong cé cai thIen dang ké sau 36 thang diéu tri bang ché do dinh
dudng sinh ceton, xem xét cac yéu td anh ‘huong (tré str dung ché phidm c6 duorng,
gia dinh khong ndu du ty 1¢ keto, céc yéu t6 méi phat sinh nhu nhiém trung, sot, ...),
can nhic tiép tuc ché do dinh dudng sinh ceton hodc ngling ché d6 dinh dudng smh
ceton.

o Cdc ndi dung cdn thiét khdc

— Tu vén va danh gid trudce khi bit dau ché do dinh dudng sinh ceton

— Truée khi bit dau ap dung ché do dinh dudng sinh ceton, ngudi bénh can dugce
kham 1am sang va danh gia cén 1am sang dé phan loai dong kinh, loai trir cc chéng

chi dinh.
‘Bang 6. Kham laim sang va mgt 56 cAn lAm sang truwde can thi¢p

Lam sang

Cén lam sang

1. Xac dinh loai dong kinh va kha
ning dap ung voi ché do dinh dudng
sinh ceton cua loai dong kinh dé (Bang
5):

2. Kham, xac dinh cac vén dé o thé
can tr thyuce hién ché do dinh dudng sinh
ceton: trao ngugc da day thuc quan, tao
bon, tiéu chay, rdi loan nudt, bénh co
tim, toan chuyén hoa man tinh.

3. Ddnh gia tinh trang dinh dudng:
CN/T, CC/T, BMI/T, vong dau cho tré
dudi 36 thang

4, Hoi ghi ché do an trong 3 ngay:
luong thuc phé‘im, s& thich, loai thirc an
di Gmg, tinh trang dung nap thirc an.

5. Tu van gia dinh vé ché do dinh
dudng sinh ceton: chi dinh, chi phi, cach
tién hanh, cach theo doi, ...

1. Xét nghiém co ban: cong thic
mau toan phan, dién giai ¢ mau, chic
ning gan, thin, glucose mdu

2. Xét nghiém vé tinh trang dinh
dudng: albumin, protein, vi chat dinh
dudng

3. Danh gid tinh trang roi loan lipid
mau; cholesterol, triglyceride, HDL,
LDL;

4. Siéu 4m 6 bung néu gia dinh ¢6
tién st soi than.

5. Téng phan tich nudc tiéu dé xac
dinh néng do ceton niu nén.

6. Loai trit cac chéng chi dinh:

MSMS, ceton niéu, a-xit amin mau.
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— Thuéc chdng ddng kinh va ché do dinh dudng sinh ceton

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton lam ting hiéu qua dleu tri khi st dung ctng
thude hodc khi két hop véi cac phtrcrng phap didu tr khong ding thude khac nhu
phuwong phap kich thich day than kinh phé vi (VNS).

~ Ché d6 dinh dudng sinh ceton khong lam ting hiéu qua cta thude dong kinh
va nguoc lai thude khong lam tang hiéu qua caa ché dd dinh dudng sinh ceton.

— Muc tiéu chinh cta phuong phap didu tri dong kinh khéng thude bing ché
dd keto 1a ngung thude chéng dong kinh, thudng xdy ra sau vai thang thuc hién ché
d6 keto thanh cong. Con dong kinh ¢ thé xudt hién khi giam lidu, ngung cac thude
chéng ddng kinh, do do, can than trong.
— Bb sung vitamin
Ban chit ché d¢ dinh duong sinh ceton la che dd an dleu tri va khéng can ddi
vé mit dinh dudng nén tré dé bi nguy co thiéu hut vitamin va khodng chit, nén cn
phai phat hién va bo sung hop li cac v1tamm va khoang chat cho ngu’ol bénh (Bang
7). '
Bang 7. Cac chit dinh dudng cﬁn bd sung cho tré khi 4p dung ché d$ dinh
duwdng sinh ceton

Moi trieong hop

«  Da vitamin va cac khoang chit

. Canxi va vitamin D

Trong tieng trwong hop cu thé

« Soi thin: Citrat dub’ng udng (po'lycitra K)
« Téo bon: Thude nhudn trang: Miralax, dau khodng, glycerin bom hiu mén

Tang triglyceride/Thiét hut carnitine: Carnitine (Carnitor)

« B sung selen, magie, kém, phospho
« Déau MCT hoic dau dira (ngudn cung cap MCT)

«  Mudi

Ligu y thanh phin carbohydrate trong cdc san pham ma ngudi bénh sir dung
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A

3.3. T4c dung phu ciia ché @9 dinh dudng sinh ceton va theo dai:

o Tac dung phu:

— Ché d¢ dinh dudng sinh ceton da duoc chitng minh la can thiép hiu qua trong
didu tri dong kinh khéng thudc ¢ tré em. Tuy nhién, viée ap dung ché do dinh dudng
sinh ceton trong thoi gian dai co thé dan dén mot loat cac tac dung phy, tr roi loan
chuyén hoa, rdi loan tiéu hoéa dén anh huong lén ting trudng va sic khde xwong
khép. Do d6, viée theo doi chat chd va can thiép kip thoi 14 thiét yéu trong sudt quéa
trinh 4p dung liéu phdp dinh dudng nay.

— Giai doan diu: Réi loan tiéu hod va chuyén hoa, sinh hoa, bao g6m: budn non,
non, tdo bon, tiéu chay va dau bung, tdng acid uric mdu, toan chuyén hoa, ha canxi
mau, ha magie mau, ha duong huyét, giam carnitine va thay doi nong dd axit amin,
rSi loan lipid mdu. Mot sé tré tao bon va cé thé dugce kiém soat hidu qua bang diéu
chinh ché d6 &n va st dung thudc nhuén trang nhe nhu polyethylene glycol.

— Giai doan sau: Bién chirng than va xuong dang chl ¥ véi su xuét hién cua ting
canxi niéu, soi than va nguy co giam mat dd xuong. Ngoai ra, co thé ¢ sy suy gidam
chi sé tdng trudng chidu cao ¢ y nghia thong ké sau hai nim can thiép, dic biét &
nhom tré dudi hai tudi tai thoi diém khoi tri. Bén canh do, tré 6 thé bj thiéu hut vi
chét dinh dudng, bao gém vitamin D, vitamin A, selenium, carnitine va kém. Pa )
cac trudng hop thiéu hut & mirc nhe dén trung binh va dap tng tot v6i bd sung vi
chét theo nhu cdu khuyén nghi hang ngay (Recommended Dietary Allowance -
RDA). Khong ghi nhan thiéu hut vitamin B12, folate hay magie.

o Theo doi lam sang va can ldm sang dinh ky

— Theo ddi lam sang va can 1am sang dinh ky 14 bit bude dé dam bao hiéu qua
diéu tri cling nhu phét hién sém cdc tac dung phy. Cac chi s6 can duge giam sat bao
géln: cdn nang, chiéu cao, BML, lipid, chirc nang gan than, dién giai, vi chit va phan
tich nude tidu tiy theo yéu cau dénh gid cia bac si than kinh va dinh dudng. Siéu
am hé tiét niéu nén duge can nhéc thue hién dinh ky & cac truong hgp cd tdng canxi
niéu.

— Bac si dinh dudng va béc si chuyén khoa than kinh cin cht ¥ va phdi hop voéi
nhau trong vi¢c gidm sat tic dung phuy, didu chinh ty 1¢ dinh dudng va bo sung vi
chét. Pdng thoi, can cung cap hd trg tim 1y, tw van ché d6 cham séc tai nha va ning
cao su tudn thu tir phia ngudi bénh cling nhu gia dinh. Trong cac trwong hop co dap
ang tot va diéu tri kéo dai, ¢6 thé chuyén doi sang cac ché d¢ an it nghiém ngit hon
nhu MAD hodc LGIT dé cai thién kha nang duy tri diéu trj lau dai.
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Bang 8: Mt so bién chirng, muc tiéu diéu tri

Bién chirng Diéu tri Muc tiéu

Tre co Cich‘mg huyét 2 — 2,5 mmol/l
hodc >3 mmol/l nhung ¢6 dau hiéu ha
duong huyét (tai nhot, thd o, in kém,
Ha dwong mau ha nhiét do, ...) nén duge diéu tri ngay | Duy tri >3 mmol/l.
bang 2 — 4 gam carbohydrate (20 — 40
ml glucose 10%), hodc 30 — 60 ml nudc
hoa qua; kiém tra lai sau 15 — 20 phat

— Bu nudc, dién giai bang NaCl/

Roi loan dung Ringer lactat

nap: non, tiéu
chay, chudng
bung

— Git nguyén ti 1¢, ddm bao du dich,
nang bic trong 3-7 ngay hodc xem
xét doi ché do

Triglyceride > 5 mmol /1 (khoang 200 | Triglycerid < 10 mmol
mg / dl), dung carnitine 50 mg / kg véi | / | (khoang 387 mg /
toi da 1 gam/ngay dl).

Triglyceride.

4. Ché @) keto tinh mach didu tri bénh dong kinh khing thudc & tré em.

e Nguyén tic sir dung ché do keto tinh mach

— Khi bit dau khéi dong ché do keto tinh mach, nén khoi dong tai cac don vi hoi
suc.

— Khéi dong véi ty 1€ 1:1 va ting mdi 1-2 ngay dén ty 16 ti da (2,0:1 dén 2,9:1).

— Kiém tra ki cic chéng chi dinh trude khi bit diu ché d6 keto tinh mach.

— Trong truong hop tré dang ding ché dd dinh dudng sinh ceton, khoi dong keto
tinh mach khi phai nhin an > 48 gio.

— Tréanh st dung céc ché pham thude ¢ chira glucose vi lam thay dbi ty 18 keto.
Thay doi cac ché pham thude tir dang siro sang dang vién nén hodc thude tinh mach.
Carbohydrate va alcohol trong céc ché pham thudc phai duge tinh trong ty 1& ché do
keto tinh mach.
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— Ché d6 dinh dudng sinh ceton co thé 1am ting kha ning hap thu ctia mot )
thuéc tan trong dau va thay d6i ndng do trong mdu cua mét s6 thude gén protein.
Nong do cia calbamazepme lamotugme levetiracetam, topuamate giam khi su
dung ché do keto. Khdng can thiét de hi¢u chinh liéu thudc chong dong kinh khi bat
dau ché d6 keto tinh mach, nhung cAn xem xét t6i su giam nong d6 cla cic thude
nay trong mau.

— Chuyén tir ché do keto tinh mach sang ché d6 dinh dudng sinh ceton ngay khi
tré ¢6 thé tiép nhan duong tiéu hod (qua sonde mti — da day).

— Dung ché dd keto tinh mach khi khong hiéu qua sau khi thyc hi¢n 14 ngay,
hodc co6 nhitng bién ching ndng nhu viém tuy cép.

— Panh gid hié¢u qua ché dd keto tinh mach béng su kiém soat con gidt va dién
nio do (trong truong hop trang thai dong kinh - SE hodc hdi chimg dong kinh do sot
nhiém trung- FIRES).

o Chi dinh

— Khi tré dang str dung ché d6 dinh dudng sinh ceton nhung hién khong dung
nap dudng tiéu hoa.

— Khi tré khong dung nap dudng tiéu hoa va cé chi dinh li¢u phap keto (xem muyc
chi dinh ché do dinh dudng sinh ceton)

o Chong chi dinh

— Nhin chung, chong chi dinh cia ché do keto tinh mach tuong tu nhu ché do
dinh dudng sinh ceton duong ti€u hod.
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Bang 9. Céc chdng chi dinh ciia ché @) keto tinh mach
Chéng chi dinh tuyét ddi
R6i loan chuyén hoa lipid | « Thiéu carnitine, thiéu carnitine palmitoyl
transferase (CPT) I hodc II, thiéu carnitine translocase, roi
loan B-oxidation, thiéu hut acyl dehydrogenase chudi
dai/trung binh/ngan, thiéu hut 3-hydroxyacyl-CoA chudi
dai/trung  binh, thiéu pyruvate carboxylase, bénh|

porphyria
Bat thuong chuyén hod o Tang triglyceride ndng (> 5,65 mmol/l)
ning o Toan chuyén hod (pH<7,3, CO,< 12 mmol/l)

o  Na <130 mmol/l, > 150 mmol/l

o Abumin <8 mg/dl

o Ha dudng méau nang (glucose <3 mmol/l)
Bénh «  Mang thai

o Réi loan dong mau ndng

»  Suy gan niing, AST, ALT, NH; ting gp 5 lan gii
han binh thuong, bilirubin toan phé‘m >256,6 umol/l,
bilirubin tryc tiép > 85 pmol/l trong 24 gioy

«  Suy than nang

o«  Viém tuy cép

«  Ndo mat chirc nang khong thé dao nguoc
«  Bénh ly tim mach nidng khong 6n dinh
o Tré co dudi 8 cm rudt non

Thudc ' o Dang st dung propofol hoic két thic propofol trong
24 gio

Chéng chi dinh twong doi

Bénh o Bénh ly tim mach (ting m& mdu, loan nhip tim,

beénh ly co tim); soi thadn, lodng xwong, nhiém khuén, dai
thao duong khong kiém soat

Bat thuong chuyén hod | «  Ha natri mdu ndng, giam protein, ting natri mau, ha
canxi mdu, tdng ceton mau
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e Cdch tien hanh

Bang 10. Cach tién hanh ché df keto tinh mach

Thanh phin

Tién hanh

Ty 16

Khéi dong ty 1& 1:1 va ting mdi 1 — 2 ngay dén ty 1¢ tdi da (2,0:1
dén 2,9:1).

Nang luong*

Khéi dong véi 50% nhu cau ning lugng va dat dich trong vong
| tudn, hodc it nhat BMR hoic 70-80% dich ndng luong. Trong
trudng hgp chi ¢o ké hoach nudi tinh mach thoi gian ngin 3 — 4
ngdy, chap nhan cung cap 50% nhu cau nang luong.

Tai cac co SO €O didu kién, nén do ning luong tiéu hao lic nghi,
tranh nuéi dudng thura.

Dich

10 kg: 100 ml/kg/ngay
10 — 20 kg: 1000 ml + 50 ml/mdi kg can nang trén 10 kg
> 20 kg: 1500 ml + 20 ml/mdi kg cin nang trén 20kg

Carbohydrate®*

Néu glucose mau > 50 mg/dl, glucose/dextrose ¢6 thé tranh su
dung trong vong 1 — 2 ngay khaoi dAu ché do keto tinh mach dé
dua co thé vé trang thai ketosis. (Carbohydrate s& dugc cung cap
tlr su chuyén hoa cua glycerol trong nhil dich lipid)

Duva trén nf‘mg do glucose va ceton mau, co6 thé khoi dong véi
glucose tinh mach nong do thap (5%)

Protein

100% nhu ciu theo tudi, it nhat la 1,5 g/kg/ngay. Tuy nhién, c6
thé giam xudng 0,5 — 0,8 g/kg/ngdy dé dat duoc toi da trang thai
ketosis.

Lipid

Str dung nhii dich 20%, tranh stir dung nhu dich 10%.

Bét dAu: 1 —2 g/kg/ngay; ting dan trong 7 ngdy (dua vao nong
d6 triglyceride mau); toi da: 3 — 4 g/kg/ngdy. Uu tién sit dung
nhil dich thé hé 2 (chta dau dau nanh va MCT) hoic thay thé
bang nhii dich thé hé 3 (chta dAu 6-liu va dau dau nanh). Nhil
dich lipid thé hé 1 (100% diu dau nanh) c6 thé c6 loi téi qua trinh
sinh 1y nhung ting dap tng viém. Nhii dich thé hé 4 (c6 dau cé)
c6 tdc dung giam viém, bao v¢ gan va lam giam thot gian nam
vién nhung c6 it thanh phén céc axit béo thiét yéu hon va khong
du kinh nghiém trong st dung dau c4 don ddc nén khéng st dung
lipid 100% dau ca trong ché dd keto tinh mach.




22

Thanh phan Tién hanh

Luu y: Vi tre di ing trimg, ddu nanh, dira, cd, 6-liu, ... khong
sir dung céc nhi dich lipid cé chira cac loai dau nay.

Tocdo | Lipid <0,15 g/kg/gio. Lipid can truyén it nhat 12 gi¢s dé tranh hoi
chirmg qua tai lipid.

A-xit amin <0,1 g/kg/gio

Glucose <0,12 g/kg/gid

Carnitin 50mg/kg, toi da 1000mg/ngay

Vi chat Theo nhu cau theo lira tudi. Liéu tham khéo:

o Junimin | ml/kg hodc tracutil 0,1 ml/kg

o Cernevit I ml cho tré dudi 2,5 kg va 2 ml cho tré tir 2,5 kg

Ghi chit: * Déi véi nhiing tré trong tinh trang bénh néing, nhu cau ning lirong drong
tinh mach deoe tinh theo timg giai doan (Bang 12)

Béng 11, Nhu ciu ning lwgng theo dwdong tinh mach theo
ESPGHAN/ESPEN/ESPR 2018 (kcal/kg/ngay)

Pha cip Pha 6n dinh Pha phuc hoi
Dé non 45 - 55 90— 120
0 —1 thang 45 - 50 60 — 65 75 -85
1—7 thang 40 — 45 55-60 65-175
7—12 thang 30-40 40 — 55 55—65
12 — 18 thang 20-30 25-40 3055

Pha cap: pha hoi sirc khi tré can cdc phirong tién ho tro sie song (an than, tho may,
vin mach, hoi sirc dich, .,)

Pha én dinh: khi tré 6n dinh huyé’t dong hodc co thé bdt dau cai cde phuong tién hé|
(ro su séng.

Pha héi phue: tré 6 kha nang van dong
** Carbohydrate

— Loai b6 cdc nguon carbohydrate tir thuoc bang cdch chuyén dang si-ré sang
vién nén, hodc thay dung méi glucose thanh natriclorua.

— Cac nhii dich lipid c6 chira cac carbohydrate nhiwr glycerol va alcohol ¢é kha
ndng sinh néng heong, vi viy can tinh vao 1y Ié keto (glycerol 2,4 kcal/g; alcohol
(ethanol) 7 kcal/g, mannitol 1,6 kcal/g).

— Mot s6 thuoc khdng déng kinh ¢6 chira carbohydrate va alcohol (Bang 12)
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o Mot so tac dung khéng mong muon va cach xir tri
— Roi loan lipid méau
Bang 12: Huéng din xi tri roi loan lipid mau

Nong a9 triglyceride | Xir tri

> 2,3 mmol/l Thém carnitin 50mg/kg (t5i da 1000mg/ngay)
> 5,65 mmol/l Giam lidu lipid

> 11,3 mmol/l Dirng ché dd keto tinh mach

— Poc td gan: so6i mat, & mat va gan nhiém m&

Can giam lidu lipid tinh mach khi Billirubin truc tiép >34,2 pmol/l,
AST/ALT/GGT > 1,5 lan gi6i han trén. Khoi dong nudi dudng dudng tiéu hod cang
som cang tdt.

— Toan chuyén ho4: ting nguy co giam bicarbonate trong mau, toan chuyén hoa
va soi than

Péi v6i tré c6 CO, <16mmol/l, bd sung bicarbonat dé duy ti HCOs
méau > 17 mmol/l. Cu thé:

— HCO; mau = 16 mmol/l, bé sung bicarbonat 1 mEq/kg/ngay

— HCO; mau = 13 —15 mmol/l, bb sung bicarbonat 2 mEq/kg/ngay

— HCO; méu =< 12 mmol/l, bd sung bicarbonat 3 mEq/kg/ngay

— Ha dudng mau

Tiém 2ml/kg dextrose 10% néu glucose huyét thanh < 54 mg/dl (3 mmol/l),

sau d6 kiém tra sau mdi 15 phut cho dén khi glucose > 70 mg/dl (3,8 mmol/l)
— Hbi ching propofol (PRIS — Propofol related infusion syndrome)

— Hbi chimg xuit hién & ngudi bénh ning dang diéu tri bang propofol lidu
cao (> 5/kg/h) hoac kéo dai (trong >48h); chan dodn boi mot hodc nhiéu tinh trang
sau: toan chuyén hoa, tiéu co van, hodc thay ddi ECG khéng giai thich dugc; c6 hodc
khong co ton thuong than cép, taing kali mau, r6i loan lipid mau, suy tim, sdt, men
gan tang cao, hodc tang lactat.

_ Chc triéu chimg chinh: Toan chuyén hod, bién déi dién tam dd, tidu co van.
Pic didm thi phat: ton thuong than cap, ting kali (thuong gdp ¢ ngudi 16n) va ting
lipid mau, suy tim, sdt, ting men gan va ting lactat (thuong gap & tré em). Sot, gan
to lam tang nguy co tt vong O tré em. Sét, tang kali, ha huyét ap, thay déi dién tim
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d6, dot quy ndo, tde do truyén > 5 mg/kg/h, thoi gian truyén> 48 gio, lidu tich luy >
240 mg/kg lam ting nguy co tir vong & ngudi 16n.

— Diéu tri: Chua c6 mot huéng din ndo cho viée diéu tri hoi ching propofol
va cling khong ¢6 thude diéu tri dic hiéu. Céc xi tri hién nay la dirng thude propofol,
didu tri cc triéu chitng 1am sang lién quan: bién ddi nhip tim, tding K mdu, tiéu co
van,...

— Hoi ching qud tai lipid (FOS — Fat Overload Syndrome)

— Hoi ching qua tai lipid do toc do truyén lipid cao hon tdc dé khuyén cdo
(cao hon 0,15 g/kg/gio).

— Triéu chimg bao gom: sdt, tim dap nhanh, kho thd, suy ho hap, VIem tuy
cép, ton thuong gan lach to, tang men gan, tdng bilirubin, gidam tiéu cau, réi loan
dong mau,...), giam huyét séc td.

— Diéu tri: Hién tai chua c6 huéng dan diéu tri cu thé. Céc phuong phap diéu
tri dugce dua ra bao gom: ding truyén lipid; hd tro cac chirc nang séng: tidu hod, ho
hap, huyét hoc, chuyén ddi huyét tuong.

o Theo déi cdc bién chirng nudi dwong tinh mach

Béc si than kinh va dinh dudng sé quyét dinh céc xét nghiém theo dsi cc bién
chimg va c6 thé thay ddi theo tirng ngudi bénh, trang thiét bi tai co s¢, tham khao
Bang 15.

Bing 13: Theo déi bién chimg nudi dudmg ché d dinh dudng sinh ceton tinh

mach
<1 tudi > 1 tudi
Chua 6n On dinh Chua 6n On dinh
dinh 1Am sang dinh 1Am sang
Nhan Can nang Hang ngdy | Hangtuan| 2 lan/tuin Hang tu?ln
trac Chiéu cao Hang tudn | Hang thang| 2 tudn/lin| 3 thang/lin

Vong dau

1 tuan 2 lan

Hang thang

Lwgng dn vao

Hang ngay

Hang ngay

Hang ngay

Hang ngay

Tinh trang co giat

Hang ngay

Hang ngay

Hang ngay

Hang ngay

Khi mau

Hang ngay

2-3 lan/tuin

Hang ngay

2 lan/tuan

Cong thirc mau

Hang tuan

Hang tuan




bién giai do,
canxi, magie,

Hang ngay

phétpho
Albumin Hang ngay | 2 lan/tudn | Hang ngdy| Hang tuan
Glucose M&i4h | Mdi6-12h| MG4i6h | Mbi8-12h
Billirubin toan| Hangngay | 2 lan/tudn | Hang ngdy| Hang tudn
phan/ truc tiép
AST,ALT, | 2ladn/tudn | 21An/tudn | Hangtuan| Hang tudn
ALP .
Amylase/lipase - Hang tuén - Hang tuan
X6t Ure/ Hang ngay { Hang ngay| Hangngay| 2 14n/tuin
nghiém Crea_t._mme . . N
nau Beta — Hang ngay | Hang ngdy| Héngngay| Hangngay
hydroxybutyrate
Carnitine - M3i 6 - Mai 6
free/total thang thang
B4 lipid Hang ngdy,| Hang thang| Hang ngay,| Hang thang
sau khi dimg sau khi dung
truyén lipid 4 truyén lipid 4
gio giy
Ferritin Hang thang| Hang thang - Hang thang
Vitamin D Hang thang | Hang thang| Hang thdng| Hang thang
Kém MBi6— 12| Mdi6—12] Mdi6—12] Mdi6—12
thang thang thang thang
Nwoe Natri, kali, ap | Hang tudn | Hang thang| Hang thing| Hang thing
tiéu lyc thdm thiu
Ti 1€ canxi/ Hang tuan | Hang thang| Hang tudn | Hang thing
creatin
ceton niéu | Hangngay | MObi2 ngay| Hangngay| MObi2 ngay
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Viéc chi dinh xét nghiém tiy thudc vao timg tré va dién bién cua tre.
5.  Huwéng din xdy dung ché @9 dinh dwdng sinh ceton cho tré nho

o Nguyén tdic xdy dng thuc don

— Tré so sinh: Trudc day, ché d6 dinh dudng sinh ceton hiém khi duoc su dung
cho tré so sinh, dac biét tré sinh non do lo ngai nhiing tic dung khong mong mudn.
Gan day, tinh an toan va hiéu qué ctia ché dd dinh dudng sinh ceton trén nhom tré
so sinh va tré dé non da duge mot s6 bao cdo khoa hoc xac nhén. Loai hinh ché do
dinh dudng sinh ceton st dyng la cong thiic keto dang thyc phdm dung cho ché do
an dac biét hodc thuc phém dinh dudng y hoc hodc cong thirc keto két hop véi stra
me. Tuy nhién, cdc tai li¢u khoa hoc nay la cac bdo cdo ca bénh, chua c¢6 huéng dan
cu thé, Béng thoi véi su thiéu kinh nghiém trong thyc té, Huéng dan nay chua dua
ra nhitng huéng dan vé ché d¢ dinh dudng sinh ceton cho nhém tré so sinh va non
thang.

— Ngoai so sinh: Tién hanh xay dung thuc don theo nhém ti 16

|

Buéc 1: Tinh nhu cdu ning luong cho tré, nhu cau protein cho tré
— Buéc 2: Tinh s6 don vi thue phdm mdi ngay. |
— Bude 3: Tinh sb g G (Glucid), L (Lipid), P (Protid) mdi ngay
— Budc 4: Xay dyng thue don chi tiét
— Vidu: Xay dung ché do dinh dudng sinh ceton co dién ty 1& 4:1 véi mte ning
lwong 2000 kcal.
— Keto 4:1 tirc [a ti 1€ L/ (G+P) (don vi g) la 4:1

— Lap | don vi thyc pham ¢4 4 gam Lipid, | gam (Carbohydrate+Protein).
Méi don vi ¢6 40 keal

Tré can 2000: 40 = 50 don vi thuc pham, trong d6
Lipid: 50 x 4 = 200g
Protein: 30 g

O

e}

o Glucid: 20 g (c6 thé thay doi lwong protein va glucid dé dam bao du protein
va tong G + P 1a 50g)

o Vé cic thuc phfim nén lua chon, can su dung cac thuc phe“im phu hop véi
ngudi Viét Nam, nhiéu lipid va it carbohydrate: ngii coc (banh pha, banh dic, gao0,
bun nua, gao nua,...); thit, ca (dudi lon, thit chan gio, thit ba chi, thit chim bd cau



ra rang, luon,..
mayonnaise,...

27

.); rau qua (dua chudt, xa lach, qua bo,..

.); dau md, phd mai, xot

o Luu ¥, dé dam bao dang ti 1 trong ché do &n, can thay thé cac ché pham
thudc, vitamin va vi khoang ¢6 ta dugce hoac dung moi la carbohydrate bang cac ché

pham khac khong cé duong (dang vién nén, vién nhong, ...).

— Ché do keto qua dudng sonde da day: Nguyén tic xdy dung twong tu ché do

an duong mi¢ng va duogc ché bién dudi dang long

Bing 14. Thyc don tham khio (Ning lwgng 2000-2100 keal/ngay, cdc ty I¢
keto) (Luu y, thure don diéu tri phdi duege tién hanh dwdi sir gidm sat ciia bde st than

kinh va dinh dwong)

1:1 ] 59§ 21 3:1 4:1
Ning luorng/pxotem |
P 2064/46 | 2083/49.| 2047/43 | 2036/44| 2094/35
Cong thic keto ti 1¢ 4:1 0 250 250 300 250
Com nua (g) 150 100 150 200 150
Com gao té may (g) 95 85 30 0 0
Phé nua (g) 0 0 50 0 0
Banh my (g) 40 40 0 0 0
Thit, ¢4 nhiéu m& (g) 200 180 180 200 150
Rau (g) 100 100 100 100 100
Hoa qua it ngot (g
(Roi,qéi, duabchu(ét. ) = 200 L °0 B
Qua bo (g) 60 30 60 25 0
Sét Mayonnaise (g) 50 0 30 30 50
Dau dn (ml) 30 30 40 40 65
MCT (g) 10 10 20 20 20
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Cach chia bira dn thuc don keto 1:1, khdng c6 cong thirc keto

Bita sang Bénh mi kep thit (Banh my 40 g, thit 50 g, dau dn 5ml,
mayonnaise 10g, rau 20 g)

Bita phu sang Salad (Hoa qua 100 g, X6t 20 g, dau dn 5ml)

Bura trua Com gao té 95 g, thit c4 75g, rau cti 40g, 1 ml dau an, 5g MCT
Bo: 60 g

Bita phu chiéu Salad (Hoa qua 100 g, X6t 20 g, diu dn 5ml)

Bita tdi Com nua 150 g, thit ca 75g, rau ct 40g, 20 ml dau, 5S¢ MCT

Céach chia bira dn thwe don keto 1:1, cé sit dung cong thirc keto

Bura sang Banh mi kep thit (Banh my 40 g, thit 50 g, rau 20 g)

Bira trura Com gao té 85 g, thit ca 65g, rau cu 40g, 15 ml dau, 5¢ MCT
Bo:30g

Bita phu chiéu Salad (Hoa qua 150 g, X6t 15 g)

Bira tdi Com nua 100 g, thit ca 65g, rau cu 40g, 15 ml dau, 5g MCT
Trang miéng: hoa qua 50 g

Bita phu tdi Cong thirc keto ti 1¢ 4:1: 250ml
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PHAN TII. KHUYEN NGHI VE CHE PQ DINH DUONG SINH CETON
CHO BENH PONG KINH KHANG THUOC O NGUOI TRUONG THANH

1. G10’1 thi¢u

— Ché d6 dinh du'O’ng sinh ceton la mot phu’orng phap dinh dudng da duge chitng
minh 1a ¢é hiéu qua giam ta_n__s_o con trong diéu tri mc_:t_so héi chiing dong kinh & tré
nhil nhi, tré nho. Gan day, ché d6 dinh dudng sinh cet_t)n cling dugc nghién ciru va
4p dung cho ngudi 16n mic ddng kinh khéng thude nhu mot liéu phéap két hop.

— Céc nghién ctu cho -théy giam >50% con co gidt & 22 — 70% véi ché db dinh
dudng sinh ceton ¢ dién va 12 — 67% véi MAD; mét sb ngudi bénh hoan toan hét
con.

2.  Chi dinh
Ché @5 dinh dudng sinh ceton duge chi dinh cho ngudi trudng thanh méic dong
kinh tiohg cac truong hgp sau:

~ Pong kinh khang thude: (theo dmh nghla cua [LAE, dft néu tlong phan dau cua
hudng dan). ISR . e : . _

— Hoi chu’ng dong kmh dic biét: Mot sb h01 chu‘ng dong kmh da duorc chin doan
tir thot ky tru'O'c tudi trudmg thanh, van tiép tyc duogc 4 ap dung ché db dinh duo‘ng sinh
ceton hodc cin bd sung thém ché do an sinh keto.

— Trang thai dong kinh siéu khang thudc (super refractory status epilepticus): ché
d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé dwgce sir dung nhu mét phuong phép hd trg trong
didu tri trang thai dong kinh kéo dai, siéu khang tri & ngudi trudng thanh.

— Pong kinh do can nguyén tr mién: ché d6 dinh dudng sinh ceton ¢o thé ting
cudng chire ning ty thé, giam stress oxy hoa va viém — ¢6 1ch tr onCr cac trudng hop
doéng kinh lién quan dén ty mién.

3. Chéng chi dinh

° C‘ko‘ﬁg chi dinh tuyét doi

— R&i loan chuyén héa chat béo bam sinh: Nhu thiéu hut carnitine, rdi loan f3-
oxidation, thiéu hut pyruvate carboxylase. Céc rdi loan nay di duoe trinh bay trong
huéng din danh cho tré em. Péi véi ngudi trudng thanh vide ap dung ciing cin wén
thu theo cdc chdng chi dinh nhu 6 tré em.

— Porphyria cip tinh: ché d6 dinh dudng sinh ceton c¢é thé kich hoat con
porphyria cip tinh do giam carbohydrate.
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o Chong chi dinh twong doi

— Bénh ly gan hoic than ning: ché d¢ dinh dudng sinh ceton co thé lam ting
ganh ning chuyén hoéa 1én gan va than.

— Tang lipid mau ning: ché do dinh dudng sinh ceton ¢6 thé lam tang cholesterol
va triglyceride, cin than trong & ngudi bénh co roi loan lipid mau.

— Loding xuong hodc nguy co lodng xwong: ché do dinh dudng sinh ceton co thé
anh hudng dén mat o xuong, dac bi¢t la & nguoi 16n tudi.

— Tién st s6i than: ché do dinh dudng sinh ceton cé thé lam ting nguy co hinh
thanh soi thén.

— Phy nit mang thai hodc cho con bi: ché d¢ dinh duéng sinh ceton khong dugc
khuyén cdo trong thai ky va thoi ky cho con bt do thiéu dit liéu an toan.

4, Tac dung phu:

Ché d6 dinh dudng sinh ceton ¢6 thé c¢6 nhitng tic dung phuy tiém an, thuong
gip nhit 1a tac dung phu & duong tiéu hoa, giam cén va ting lipid tam thdi & nguoi
trudng thanh.

— Céc tdc dung phu & dudng tiéu hoa bao gdm tio bon, tiéu chay va ndn mua,
thuong nhe va cai thién theo thoi gian khi cé sy hd trg cia chuyén gia dinh dudng.

— Giam can c6 thé 1a mot tac dung tich cuc mong mudn ¢ nhitng ngudi bénh thira
can, nhung d6i véi nhitng ngudi mudn duy tri hoc ting can, ¢6 thé didu chinh mirc
nang lugng nap vao.

— Tang lipid huyét thanh, tuy nhién, da c6 nghién ctru cho thay lipied huyét ting
s& binh thudng khi tiép tuc ché do dinh dudng sinh ceton (sau 1 ndm) hodc sau khi
nging ché do dinh dudng sinh ceton.

— Céc tac dung phu tiém 4an khac: thiéu hut vitamin va khoang chat thir phat do
han ché carbohydrate, bao gom lodng xuong.

5. Mot sé didu can luu y:

— Truéc khi bit ddu ché d¢ dinh dLr("mg sinh ceton & ngudi trudng thanh, cin
danh gid dinh dudng co ban, tinh trang sidn c6 cua thuc phiam, so thich, d1 ing va
khong dung nap.

— Xét nghiém bic budc bao gdm chuyén héa co ban, lipid luc déi, cong thirc mau
toan phan, chirc ning gan va mic vitamin D.

— Xét nghiém theo ddi bao gom phan tich nudc tiéu, canxi va creatinin trong
nude tiéu va néng do carnitine tu do, kém huyét thanh (néu co thé), 116ng dd thude
chdng dong kinh (néu ¢ thé).
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— Nguy co so6i thin cao hon khi ché @6 dinh dudng sinh ceton dugc két hgp véi
zonisamide hodc topiramate.

— Nén td chitc mdt budi huéng dan cho nguoi bénh, gia dinh va ngudi chim soc
céc nguyén tic cua liéu phap, cac bién phap tuan thu, khuyén céo vé nuée udng va _
thuc phém bd sung, cac tac dung phu tiém 4n va céc cOng thirc/thue don.

6. Tom lai

Ché d6 dinh dudng sinh ceton cung cip mdt phuwong phap bd sung ngay cang
can thiét dé kiém soat con & ngudi bénh dong kinh khéng thudc. Cac nghién ctru ghi
nhan tinh kha thi, kha ning dung nap va higu qua ctia ché do dinh dudng sinh ceton
& ngudi truong thanh, mic di van can c6 céc thir nghiém ddi chimg ngau nhién. Cac
bién ching tiém an va téc dung phu cta lidu phap an kiéng thudng c6 thé phong
nglra va kiém soat duoc, tuy nhién can c¢o céc chién luoc dé cai thién viée tuan thu.
Viéc 4p dung can duge cin nhéc ky ludng vé chi dinh va chdng chi dinh, va phai
dugc thuc hién dudi sy gidam sdt chit ché ciia doi ngii y t& chuyén mon, bao gdm bac
s chuyén khoa than kinh va chuyén gia dinh dudng.

7.  Ddnh gid tinh trang dinh duéng va cdc van dé lién quan.

Panh gia dung tinh trang dinh dudng, cdc van dé dinh dudng lién quan dén

bénh chuyén hoéa (néu c6), gitp xéc dinh nhu cdu va cung cip dinh dudng day du.

o Doi véi ngueoi bénh ngoai trii:

— Panh gia can nang, chiéu cao va gia tri BMI. C6 thé dung ky thuat danh gia va
phan tich thanh phén co thé néu cin.

— Sang loc yéu t6 nguy co dinh dudng theo quy dinh cia Bd Y té (Ma DDO1 -
Phu luc 1- Thong tu 32/2023/TT-BYT).

— Khai thic va diéu tra khau phan in, théi quen dn udng va tién st di ung thirc
an néu co.

— Dénh gid tinh trang chuyén hda khi ngudi bénh c¢6 mic bénh kém nhung khong
¢6 chong chi dinh vé6i ché ¢ dinh dudng sinh ceton bing 14m sang va xét nghi¢m
sinh h6éa mau.

— Nhu cau dinh dudng:

o Ning lugng: Theo khuyén nghi ctia Vién Dinh dudng 25 — 30kcal/kg/ngay
néu tinh trang dinh dudng binh thuong; hodc <25kcal/kg/ngay néu thira can, béo
phi.

o Protein: trung binh 0,8 — 1,0g/kg/ngay. Néu c6 suy dinh dudng va khong
¢6 chong chi dinh cho ché d¢ dinh dudng sinh ceton, 1,2 — 1,3g/kg/ngay.
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o Lipid va carbohydrate: Ti 18 % tong ning luong phu thudc vao ché d dinh
dudng sinh ceton dugc chon hodc tiy thudc bénh 1y nén, nhu ngudi binh thudng
trong trudng hop khong cé chi dinh dung ché d dinh dudng sinh ceton.

o Phong ngira thiéu vi chit dinh dudng nhu vitamin nhém B, vitamin C, folate
bing cach bd sung da sinh td loai khéng dudng, liéu co ban; vitamin D, khoéng chét
nhu canxi, magie, phétpho....

o C6 thé bd sung chét xo tan loai khong dudmg (sugar free prebiotic...) néu
tdo bon.

o Udng du nudc.

o Péivéi nguoi bénh noi tri:

— Sang loc nguy co suy dinh dudng, danh gid tinh trang dinh dudng theo quy
dinh Ma DDO3- Phu luc 1- Thong tu 32/2023/TT-BYT)

— Panh gi4 dinh dudng chuyén sau bang ki thuat dinh dudng 1am sang néu cin.

— Danh gia va nhén dinh tinh trang bénh 1y chinh, bénh Iy kém.

— Panh gia kha ning tu dn udng, kha nang dung nap thirc an, chirc ning tiéu hoa
va lua chon phuong phap dinh dudng phu hop.

— Nhu cau dinh dudng:

o Ning luogng: 25 — 30kcal/kg/ngay néu tinh trang dinh dudng binh thudng;
hodc <25kcal/kg/ngay néu thira cén, béo phi.

o Lipid va carbohydrate: Ti 1¢ % tong nang luong phu thudc vao ché d¢ dinh
dudng sinh ceton dugce chon hodc tuy thude bénh ly nén trong trudng hop khong cod
chi dinh diing ché d6 dinh dudng sinh ceton.

o Phong ngira thiéu vi chat dinh dudng nhw vitamin nhém B, vitamin C, folate
bang cich bd sung da sinh té loai khong duong, liéu co ban; khoéng chit nhu canxi,
magie, phétpho ...

o C6 thé bo sung chit xo tan loai khong dudmg (sugar free prebiotic...) néu
tdo bon.

o Cung cip du nude.

o Luu y tiy thudc tinh trang bénh Ly, tinh trang dinh dudng, dap Gmg diéu trj
ctia ngudi bénh, ma bac si chuyén khoa than kinh cin nhéc viéc c¢6 nén hay khong
ap dung ché do dinh dudng sinh ceton cho nguoi bénh nam vién, vi cho dén nay,
van chua c6 du bang ching, khuyén cdo 13 rang trong viéc lya chon ddi twong phu
hop dé c6 thé dp dung ché d¢ dinh dudng sinh ceton hidu qua trén ngudi bénh ndi
tra.
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8. Luwa chon ché d dinh dudng sinh ceton phit hop, tw van dinh duéng
cho nguoi bénh.

Bing 15: Cdc loai ché ) dinh dwing sinh ceton dwgc phin loai

Ché a9 dinh Duéng chit sinh ning lugng Ti 1¢ sinh
dwong sinh (% tong ning lwong) keto
ceton (Ketogenic
ratio)
Chéat béo Chat dam Tinh bét
(Fat) (Protein) duong
_ (Carbohydrate)
Cb dién 80 — 90 6—8 2—4 4:1
Piéu chinh 65 25 10 21
(MAD)
Chi s6 duong 60 20 - 30 10 1:0,6
huyét thap
(LGIT)
Chat béo 30 - 60 10 15— 19 1:1 hodc 2:1
chudi trung
binh (MCT)

— O ngudi bénh ngoai tri: viée lya chon ché do an pht hop khong chi dua vao
tinh trang bénh 1y, tinh trang dinh dudng, ma con can danh gia thém nhu sy hiéu
biét, tudn thu vé dinh dudng, 16i séng va hoan canh kinh t& — x4 hoi cua nguoi bénh.
Vi du ¢6 thé bit dau bing ché do it kiéng khem hon nhu LGIT va c6 thé chuyén sang
ché 46 MAD:; tuong tw néu nguoi bénh dap ung tot v&i ché do an MAD, nhung timg
bi tdc dung phu vai rdi loan tidu hoa, sut can khong chu y hodc dang bi tac dung phu,
thi ¢6 thé xem xét chuyén sang ché d¢ khac pht hop hon. Ché dé dinh dudng sinh
ceton nén ding tdi thiéu 3 thang dé méi c6 thé danh gid tinh hiéu qua cua né.

= @ ngudi bénh ndi tri: Co thé bat dau béng ché d6 dinh dudng sinh ceton (3:1
hoac 4:1, phy thude néng do ceton trong mau) véi du nang lugng va diéu chinh ché
do tir ngdy 1 va trong 5 — 7 ngay diéu tri, dé dat muc tiéu ti 1& sinh ceton nhu mong
mudn. Dé)ng thoi nén c6 ké hoach cho ché do dinh dudng sinh ceton khi ngudi bénh
Xuat vién, thong thuong sé 1a ché do MCT vdi lidu MCT i it ¢é ting dan dé phong
ngtta cdc rdi loan tiéu hoa.
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9. Theo dbi va xir tri tdc dung phu

Bang 16: Theo ddi va xir tri tAc dung phu lién quan dén ché d¢ dinh dudng

sinh ceton

Tac dung Theo doi Phong ngira Xir tri
phu
0 — 3 thang
Ha duong| DH mao | Tranh dé thoi gian d6i| Cho uong nwa ly
huyét (PH) | mach kéo dai gitta cac btra dn | nudc trai cay
(<45mg/dL) trong ngay, danh gia lai
thuong xuyén so luong
carbohydrate va béo
Tang ceton| ceton mao | Tranh dé thoi gian doi| Cho udng nua ly
mau (>6- | mach kéo dai gitra cic bira an | nudc trai cay
7mmol/L) trong ngay, danh gia lai
thuong xuyén so lugng
carbohydrate va béo
3 - 12 thang
Téao bon Dai tién DPam bdo du nuéc va| Dau chira khoang
chat xo | (mineral oil), glycerine
Trao nguge | Trigu chimg| Dicu chinh thoéi quen | Thudc ting nhu dong
da day thyc | dic hidu chong trao ngugc thich | (prokinetic) va khang
quan hop acid da day
Thieu hyt| Xét nghi¢m| BO sung da khoang va| BO sung theo két qua
khodng chat | mau vitamin xét nghiém
va vtamin
Tang lipid| Xét nghiém | Uu tién béo ngudn goc | Thay thé béo bdo hoa
mau mau thyc vit sang béo khdong bdo
hoa nhiéu noi doi, nhu
acid béo omega 3, giam
ti 1€ sinh ceton
Soi than Giam bai tiét | DPam bao du nuée va| Bicu tri phu hop
nude tiéu, triéu | kali citrate
chirng déc hiéu
Siéu am bung
>12 thang
Bat thuong | Theo doi | Vitamin D va canxi Dicu tri phu hop
chuyén hoa | vitamin D trong
Xuwong mau va mat do
xuong

10. Ngung didu tri bing ché d9 dinh dudng sinh ceton:

Toi thiéu sau 3 thang dung ché d9 dinh dudng sinh ceton, trir khi xuat hién
bénh ly cap cuu, thi xem xét ngung dung khi khong hi¢u qua, ¢6 nhiéu tac dung phuy,
hodc can cai thién tinh trang dinh dudng.
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