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LOI NOI PAU

Pong kinh 1a mét trong nhitng bénh 1y than kinh phd bién, anh huéng nghiém
trong dén chat luong cude séng ctia ngudi bénh va gia dinh. Bénh dong kinh khang
thudc, chiém ti 16 khoang 30%, 1a thach thirc 16n trong thuc hanh 1am sang. Trudc thyc
trang ndy, viéc tim kiém cac phuong phap diéu tri thay thé, bo trg nham nang cao hiéu
qua kiém soat con dong kinh 1a nhu cau cap thiét. Trong cac chién luoc khong ding
thudc, ché do dinh dudng sinh ceton (con goi 1a ché d6 dinh dudng keto, ché d6 an keto)
da va dang 1a mot liéu phap dﬁy trién vong, dic bi¢t & dbi tuong tré em mic dong kinh
khang thubc.

Ché d¢ dinh dudng sinh ceton 1a phuong phéap dinh dudng duoc thiét ké véi ham
luong chat béo rit cao, protein vira du va carbohydrate rat thip, nham tao ra trang thai
chuyén hoa ddc bi¢t goi 1a ketosis, tir do6 tao ra nhitng anh hudéng tich cuc dén hoat
dong dién hoc cua ndo bo. Ché do dinh dudng sinh ceton da duoc ap dung tir ddu thé
ky 20 va cho théy hi¢u qua trong viéc giam tan suét con co giat, tham chi dat muc
>50% & nhiéu bénh nhi khong dap ung véi thube. Bén canh hiéu qua trong giam tan
suat con dong kinh, ché d6 dinh dudng sinh ceton con mé ra trién vong cai thi¢n chét
luong sdng, giam lidu hodc ngung thudc chdng dong kinh, déng thoi 1am giam ganh
ning kinh té va tac dung phu do thudc gay ra.

Tuy nhién, liéu phap nay ciing tiém an nguy co néu khong duoc trién khai ding
cach nhu rdi loan chuyén hoéa, thiéu vi chat, bién chirng than — xuong, do do6 can giam
sat y t& nghiém ngit va tu van toan dién cho gia dinh. Viéc ap dung doi hoi danh gia
toan dién vé mat dinh dudng, chuyén hoa, tinh trang bénh 1y va can sy phéi hop chit
ché gitra bac si chuyén khoa than kinh, chuyén gia dinh dudng va gia dinh nguoi bénh.

“Huéng dan Ché do dinh dudng sinh ceton cho nguoi bénh dong kinh khang
thudc” duoc xdy dung dua trén cac bang chimg khoa hoc, cac khuyén cio méi nhét,
cung kinh nghiém 1dm sang ctia cac chuyén gia dau nganh tai Viét Nam.

Diém ndi bat cua hudng dan nay 1a dua ra cac tiéu chuan k§ thuat cu thé cho timg
loai ché d6 dinh dudng sinh ceton: tur ché d6 an keto ¢ dién (4:1,3:1) dén céac bién thé
hién dai hon nhu ché d6 an Atskin cai tién (MAD — Modified Atkins Diet), ché d¢ an
chi s6 duong huyét thip (LGIT — Low Glycemic Index Treatment), va ché d6 an giau
chat béo MCT (MCT — Medium Chain Triglyceride). Pac biét, hwuéng dan ciing nhan
manh tim quan trong cua viéc xay dung thuc don ca thé hoa.



Viéc ban hanh va ap dung Hudng dan nay khong chi gop phan chuan héa thyuc
hanh diéu tri, ma con ning cao chat lugng chim soc toan dién bénh nhan dong kinh
khang thudc.

BO Y té tran trong cam on, biéu duong va ghi nhan sy tich cuc tham gia cua Ho1
Chéng dong kinh Viét Nam, nd luc cua céac td chire, ca nhan, céc gido su, pho gido su,
tién si, bac si, ctr nhan chuyén khoa, chuyén nganh da tham gia xay dung va gop ¥ cho
tai liéu chuyén mon “Hudng dan ché do dinh dudng sinh ceton cho ngudi bénh dong
kinh”, dong thoi BO Y té ciing ghi nhan sy dong gop 16n cia Lanh dao, Chuyén vién
Cuc Quan Iy Kham, chita bénh va t6 chirc, ca nhan da tham gia hoat dong xay dung tai
liéu nay.

Trong qué trinh bién soan, bién tip, mic du Ban Bién soan da hét sic ¢ ging
nhung tai liéu kho tranh khoi thiéu sét, B Y té mong nhan duoc su gop ¥, phan hoi
ctia cac chuyén gia hanh nghé. Cac gop ¥ xin giri vé: Cuc Quan 1y Kham, chita bénh,
Bo Y té, 138A phd Giang V3, phuong Giang V4, thanh phd Ha Noi.

Tran trong cam on.

GS.TS. Tran Vin Thuin
THU TRUONG BQ Y TE
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PHAN |. PAI CUONG
1. Pinh nghia vé dong kinh va dong kinh khang thuéc
1.1. Pinh nghia vé déng kinh

— Con ddng kinh (theo dinh nghia cia \LAE, dp dung tir 2005): La sy thay dbi
thoang qua cua cac triéu chimg than kinh khac nhau do su phong dién khong kiém
soat hay dong bd cua cac té bao than kinh trong ndo bo. Tuy vi tri 6 phong dién s&
gdy ra cac triéu chimg van dong, cam giac, giac quan, than kinh ty chu.

— Dong kinh (theo dinh nghia cua \LAE, dp dung tir 2014): La bénh 1y man tinh
cua ndo bd dugc xac dinh qua nhitng truong hop sau:

+ CO it nhat hai con dong kinh tu phat (khdng do cac yéu t6 kich thich hoic
phan xa gay nén) xay ra cach nhau > 24 gio

+ C0 mot con dong kinh tu phat (hay phan xa) va c6 kha nang tai phat con
tiép theo twong duong nguy co tai phat chung (> 60%), trong vong 10 nim ké tiép

+ C6 du dic diém dé chan doan mot hoi ching dong kinh.
1.2. Khai niém vé déng kinh khang thudc

Pong kinh khang thubc (theo dinh nghia ciia \LAE, dp dung tir 2009): La tinh
trang that bai v6i hai phac d6 sir dung thudc chdng dong kinh dugc dung nap tét, lra
chon va str dung phu hop (du 13 don tri liéu hay két hop) dé dat duoc muc tiéu kiém
soat con dong kinh kéo dai.

— Pong kinh khang thudc gip ¢ moi lra tudi, tuy nhién, theo cac nghién ctru
thong ké hién nay, ty 18 bi dong kinh khang thudc nhiéu nhét, phd bién nhat 13 nhém
tré em, nhom can duoc cham soc va hd tro stc khoe dic biét.

— Tré em bi dong kinh khang thudc c6 ty 1é cao hon déng ké & céc tré co tién s
sinh ngat, c6 nhédp vién sau khi sinh, dong kinh & tré so sinh, dong kinh trong nam
dau doi, tién sir co giat ¢ tré so sinh va dong kinh ¢ triéu chimg. Cac tré nay thuong
c6 nhiéu kiéu con dong kinh va c6 bat thuong trén MRI ndo. Mot s6 co ché khac
nhau di duoc dé xuét dé giai thich tinh trang khang thudc, pho bién nhét gy ra dong
kinh khang thudc 1a ton thuong do thiéu oxy—thiéu méau cuc bd, loan san ndo, cac roi
loan di truyén.



1.3. Phan loai dong kinh

Nam 2017, ILAE giéi thi¢u bang phan loai dong kinh nhiéu cép do, bit dau
v6i phan loai con dong kinh, gdbm:

— Budc 1: Phén loai con dong kinh khdi phat cuc bo, con dong kinh toan thé,
khong xac dinh khoi phat va khong phan loai.

— Budc 2: Phan loai bénh dong kinh, gdm dong kinh cuc bd, dong kinh toan thé,
ca cuc bo va toan thé va cudi cung la khong xac dinh.

— Budc 3: Phan loai hoi chiing dong kinh.

Trong ca ba budc, déu chll ¥ tim nguyén nhan ¢ timg budc, v6i nguyén nhan
duoc phan thanh 6 nhom: cau tric, gen, nhiém tring, chuyén hoa, tu mién va khong
xac dinh.

Béang 1: Phéan loai ctia ILAE nam 2025
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Thang 4, 2025, ILAE c6 cap nhat bang phan loai con dong kinh. Vé co ban,
van gdm ba budc nhu huéng dan 2017. Riéng vé con dong kinh ciing bao gdm cuc
bd, con dong kinh toan thé, con khong xéc dinh cuc bo hay toan thé va khong phan
loai, tuy nhién, c6 diéu chinh nho 1a phan loai dya trén quan sat hay mo t4, bo thuat
ngilr khoi phat, cha y danh gid dap tmg va y thic trong con thay vi ddnh giad nhan
thirc va sap xép con vang ¥ thirc thanh mot nhom riéng.

2. Cac phwong phap diéu tri bénh ddng kinh

— Diéu tri bing thudc chéng dong kinh: Thudc chong dong kinh 1a phuong
phap diéu tri chu yéu. Viéc lya chon thude chdng dong kinh can duoc can nhic ky
ludng va dua vao cac khuyén cdo duoc chap nhan rong rai. Cac thuéc chong dong
kinh dé diéu trji thudng & mot trong hai tinh hudng diéu tri ngan han hoic diéu tri dai
han.

— Phiu thuit dong kinh: Phiu thuat dong kinh dugc chi dinh trén nhitng ngudi
bénh ma nguyén nhan dugc phat hién 13 do ton thuong khu tra ndo, c6 thé phau thuat
duoc ma it anh hudng dén cac ving chirc nang khac.

— Kich thich diy than kinh phé vi: Sir dung méy kich thich than kinh phé vi,
mot thiét bi céy ghép phau thuat, 1a mot lya chon diéu tri giam nhe cho nguoi bénh
dong kinh khang thudc va duoc sir dung két hop véi thude chdéng dong kinh.

— Ché d6 dinh dwdng sinh ceton (con goi 1a ché dd dinh dudng keto, ché dd
an keto): 1a mot phuong phap diéu tri bang ché do dinh dudng dic biét, c6 ham
lugng chat béo rat cao, protein & mirc trung binh va lugng carbohydrate rat thap. Ché
d6 nay thuc day qua trinh "ketosis" - mot trang thai trong d6 co thé dbt chay chat
béo thay vi carbohydrate dé tao ning luong. Viéc sir dung ché do dinh dudng sinh
ceton trong diéu tri bénh dong kinh khang thuc duge dp dung cach day hon 100
nam, duoc ghi nhan 12 mang dén hiéu qua gitp giam it nhat >50% sb con giat &
nhimg ngudi bénh khéng con dap tng voi thude. Ché d6 an nay duogc chi dinh cho
bénh dong kinh khang thudc dudi su kiém soat ctia chuyén gia y té.

3. Quan li ddng kinh khang thuéc

— Bdng kinh khang thude & tré em 1a mot khai niém phtrc tap, viéc dinh nghia
dong kinh khang thudc 1a that bai trong viéc kiém soat con co giat kéo dai sau khi
da thir it nhat hai phac db diéu tri thubc chong dong kinh (du 1a don tri hay phbi
hop), dugc lua chon phu hop, st dung dung cach va dugc ngudi bénh dung nap tdt,
tuy nhién, c6 truong hop dung thém thudc thir ba, tham chi thir tu, thir nim van c6
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thé c6 dap ung thém. Viéc dap Gmg thudc cta tré cling c6 thé thay d6i theo thoi gian
va tré c6 thé c6 tinh hudng chuyén hoi chimg dong kinh nay sang hoi ching dong
kinh khac, chﬁng han tir hoi ching dong kinh co thét nhii nhi sang hdi chung Lennox
— Gastaut.

— Pong kinh khang thudc co thé khong chi 1a két qua ciia mot co ché, vi nhidu
co ché c6 thé gop phan gy ra khang thudc. Nguyén nhan cé thé dong vai trd quan
trong. Bénh ndo dong kinh do cin nguyén di truyén khoi phat sém 13 nhom c6 kha
nang khang thudc cao, tuy nhién, ciing mot kiéu bat thuong vé di truyén, biéu hién
cling rat khac nhau & mdi tré, cé tré dong kinh ty gidi han, co tré khang thudc.

— Bat chép sy ra doi cua nhiéu thudc chéng dong kinh mdi, tinh trang khang
thudc van la mdt trong nhiing thach thtc 16n trong diéu tri dong kinh. Viéc diéu tri
tinh trang khang thudc khong phai 1a mot nhiém vu dé dang. Dé cai thién co giat &
nhiing ngudi miac dong kinh khang thudc, can phai tinh dén cac yéu té cu thé cia
timg ngudi bénh, ching han nhu nguyén nhan gay bénh, tién st bénh, dap tng thudc,
md hinh thoi gian khang thudc, bénh di kém va ban chat da yéu t6 cua tinh trang
khang thudc, do d6 cAn nhan manh hon vao viéc c4 nhan héa lidu phap. Ngay cang
c¢6 nhiéu bang chimg cho thiy "da liéu phap hop 1", két hop cac thude chong dong
kinh hoat dong theo céc co ché khac nhau, c6 thé 1a mot cach tiép can hop 1y dé kiém
soat dong kinh khang thudc.
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Bang 2. Cac hdi chimg dong kinh c6 kha ning khang thudc

Nhom Tén hai chirng Viét tat
So  sinh - | Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh do dot | CDKL5-DEE
Nhii nhi bién gen CDKL5

Hoi chirng Darvet DS
Bénh nio dong kinh va phat trién sém ¢ tré | EIDEE
so sinh
bong kinh ¢ tré nhii nhi véi cac con cuc bo | EIMFS
di chuyén
Hoi chiing thiéu chat van chuyén glucose-1 | GLUT1DS
Hoi chiing co that & tré so sinh IESS
Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh do dot | KCNQ2-DEE
bién gen KCNQ2
bong kinh giat co ¢ tré nho MEI
DPong kinh chudi lién quan Protocadherin 19 | PCDH19 clustering
epilepsy
Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh phu | PD-DEE
thuoc pyridoxine (ALDH7A1L)
Bénh ndo phat trién va sinh dong kinh do | PSPD-DEE
thiéu hut pyridox(am)ine 5'-phosphate
(PNPO)
Nhom Tén hai chiing Viét tat
Tré nhé Dong kinh viing cham thi gi4c tré em COVE
Bénh ndo phét trién va sinh dong kinh véi | DEE-SWAS
hoat dong song nhon trong khi ngu
Pong kinh véi giat co mi mat EEM
Dong kinh véi giat co vang y thic EMA
Pong kinh voi con giat co — mat truong lyc | EMAS
Hoi chimg dong kinh lién quan dén sét | FIRES
nhiém trung
Hoi chimg dong kinh co giat nira nguoi, liét | HHE
ntra nguol
Hoi ching Lennox - Gastaut LGS
Pong kinh thily cham nhay cam anh sang POLE
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PHAN II. CHE PQ DINH DUONG SINH CETON CHO BENH PONG
KINH KHANG THUOC O TRE EM
1. Nhu cau dinh duéng
e Xdc dinh nhu cau dinh duong o tré mdc bénh dong kinh
— Khi xé4c dinh nhu cau dinh dudng cho tré em bi dong kinh khang thude, can
xem xét day du cac yéu to bao gom: tudi, gidi tinh, tinh trang dinh dudng hién tai va
muc do han ché van dong cua tré. Cu thé:

— Buédc 1: Xac dinh chuyén héa ning lwong co ban (BMR- Basal
metabolic rate): Tiéu chuan vang dé danh gia BMR la do ning lugng tiéu hao gian
tiép (Indirect Calorimetry) dya trén lwong O tiéu thu va CO; thai ra. Tuy nhién
phuong phap nay thuong khong sin co trén 1am sang. Do d6, c6 thé ap dung cac
cdng thie uée lugng BMR theo tudi, gidi, can nang, chiéu dai/cao cua tré. O tré em
¢ 2 codng thirc dugc nghién cuu va ap dung rong rai la WHO 1985 va Schofield.
Véi tré mac bénh dong kinh khang thudc, dac biét 1a dong kinh khang thudc kém
suy dinh dudng, wu tién cong thirc Schofield do tinh dén ca chiéu dai/cao.

Bang 3: Cac cong thire woe lwong BMR

Nam Cong thire Schofield Cong thirc 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 thirc Schofield Cong thirc WHO 1985
0— 3 tudi 16,252W + 10,232H — 413,5 61W — 51
3— 10 tudi 16,969W + 1,618H + 371,2 22 5W + 499
10 — 18 tudi 8,365W + 4,65H + 200 12,2W + 746
BMR: kecal/ngay, W: can ning (kg), H: chiéu dai/cao (cm)

— Buéc 2: Xac dinh hé sé hoat dong thé luc (PAL): Muc d6 hoat dong thé
luc theo Torun 2001, 1a co s& cho khuyén céo caa FAO/WHO/UNU 2004.

o PAL =1,3-14: Tré em chu yéu it van dong, chi tham gia c4c hoat dong
hang ngay ma khdng co céc hoat dong thé chat dang ke.

o PAL=15-1,6:Tréem tham gia vao cac hoat dong nhe, nhu di bo, dap xe
nhe hoac cac hoat dong ngoai troi khong qué manh.

o PAL =1,7-1,8: Tré em tham gia vao cac hoat dong thé duc thé thao déu
dan véi mire do trung binh, nhu choi thé thao hoidc tham gia céc 16p thé duc.
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o PAL =1,9-2,0: Tré em tham gia vao cac hoat dong thé luc cuong d6 cao,
bao gdom tap luyén thé thao chuyén sau hoic van dong vién.

— Buée 3: Xac dinh nhu céu ting truéng hodc thAm hut ning lweng: Tré
can 7 — 7,7 keal dé tao 1 gam mo co thé (nhu cau ting trudng dua theo tiéu chuan
tang trudng cia WHO 2006, mirc d6 suy dinh dudng va co diéu chinh tly ting ca
thé).

— Buwéc 4: Xac dinh thanh phan cac chét sinh niing hreng:

o Néu tré c6 chi dinh ché do dinh dudng sinh ceton va khéng nam trong nhém

chdng chi dinh (theo Bang 6): xac dinh ti 1é keto mudn thuc hién.

o Luu y dén cac roi loan chuyén hoa di kém dé diéu chinh ti Ié thanh phan
cac chat sinh nang lugng phi hop.

— Buée 5: Xac dinh nhu cau c4c vi chat dinh duéng:

o Tré can duoc Xac dinh c4c vi chét co nguy co thiéu dya trén loai thudc
chéng dong kinh dang sir dung. Viéc bd sung vi chat cho tré nén dugc cé thé hoa,
dua vao cac dau hiéu thiéu hut trén 1am sang hozc can 1am sang.

o Hién tai, chi c6 nhom tré an ché do keto duoc khuyén céo bo sung vi chat
thuong quy. C4c vi chat can bo sung bao gom: hon hop da vitamin; vitamin D va
canxi theo liéu bang nhu cau khuyén nghi hang ngay.

2. Nguyén tic vé ché @o an cho bénh déng kinh khang thuéc ¢ tré em

Ché d6 an cho bénh dong kinh khang thudc & tré em phai dam bao dat duoc
muc tiéu can thiép dinh dudng, trong d6 dé dam bao dinh dudng cho tré can thuc
hién d4nh gi4 tinh trang dinh dudng va danh gia qua trinh nhai, nubt, tiéu hoa, hap
thu cua tré.

2.1. Muc tiéu can thiép dinh dwéng
— HO tro diéu tri: Pam bao cung cip d ning luong va cac chit dinh dudng dé
du phong suy dinh dudng va bat kip tiang trudng.

— Piéu tri: Giam con giat cho tré dong kinh khang thudc bang ché d6 dinh dudng
sinh ceton.
2.2. Danh gia tinh trang dinh duwdng
e Ddnh gid chi s6 nhan trdc
— Thu thap chi s6 can ning, chiéu dai/cao, chan doan tinh trang dinh dudng, danh
gia duong cong ting trudng cua tré theo thoi gian dé xac dinh muc nhu cau ning
lugng cho tang truong phu hop.
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— Néu co diéu kién, nén danh gia thanh phan co thé gitip dua ra nhan dinh chinh
xéac hon vé nhu ciu ning luong.

e Hoi ghi khdu phan

— Piéu tra khau phan thuc té cta tré dé xac dinh thé suy dinh dudng va dinh
huéng xay dung ché d6 an va can thiép dinh dudng.

— Can cht y thém:

— Thudc chdng dong kinh va tuong tac thudc — thuc pham c6 thé co;

— S& thich, khuynh huéng dn udng cua tré, cac rdi loan khac di kém (réi loan
an uong, roéi loan pho tu ki, ...).

2.3. Panh gia qua trinh nhai, nuét, tiéu hoa, hap thu

Roi loan c6 thé xay ra bat ki khau nao ctia qua trinh an udng. Do d6, can khai
thac cac yéu té nguy co cta rdi loan dn udng va thim kham ki cac bo phan cta hé
tiéu hoa dé c6 can thiép hd tro phu hop.

3. Nguyén tic vé ché a§ DD sinh ceton dé diéu tri bénh d@ong kinh khang thuéc
otréem
3.1. Tong quét vé ché dd dinh dudng sinh ceton

e Dinh nghia

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton 1a mot phuong phép diéu tri bang ché d6 dinh
dudng dac biét co ham luong chat béo rat cao, protein & muc trung binh va lugng
carbohydrate rat thap. Ché d nay thuc day qua trinh "ketosis" — mdt trang thai trong
dé co thé dot chay chat béo thay vi carbohydrate dé tao nang lugng.

o Ty l¢ keto

— Ché do dinh dwdong sinh ceton ¢é dién: Ché @6 dinh dudng sinh ceton c6 céc
ty 1€ khac nhau dé phu hgp véi nhu cau va muc ti€u diéu tri cua tung nguoi. Céc ty
1¢ nay duoc bicu dién bang ty 1¢ khoi lugng chat béo so véi tong khoi luong protein
va carbohydrate. Ba ty 1€ pho bién bao gom 4:1, 3:1, hoac 2:1.

— Ty 1é 4:1 (4 phan chat béo — 1 phan protein va carbohydrate tinh vé khéi
luong). Cu thé, 1 don vi thuc pham 4:1 cung cap 40 kcal, trong d6 c0 4 gam chat
béo (36 kcal, chiem 90% nang luong) va 1 gam cho ca protein va carbohydrate. Bay
la ty I¢é co dién va thuong dung nhat trong diéu tri dong kinh khang thuoc. Trong ty
I¢ nay, khoang 90% nang luwong hang ngay dén tir chat béo, trong khi protein va
carbohydrate chi chiem 10%. Ty Ié nay tao ra nong do thé ceton trong méau cao.
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— Ty lé 3:1 (3 phan chat béo — 1 phan protein va carbohydrate tinh vé khéi
lugng):  Khoang 87% nang luong dén tir chat béo, va 13% tir protein va
carbohydrate. Ty 1¢ keto 3:1 tao ra nong do thé ceton thap hon so Vi ty Ié keto 4:1
nhung van co thé c¢d hiéu qua cat con giét cao.

— Ty lé 2:1 (2 phan chat béo — 1 phan protein va carbohydrate tinh vé khéi
lwong): Ty 18 ndy cung cap it chat béo hon, chi khoang 82% ning luong tir chat béo,
phu hop Véi tré em hodc ngudi can mic ning luong cao hon tir protein hoic
carbohydrate, hoic khi méi 1am quen véi ché @6 dinh dudng sinh ceton.

— Ché dj an Atskin cdi tién (Modified Atkins Diet — MAD): La mot bién thé cta
ché @6 dinh dudng sinh ceton. MAD ciing c¢6 muc tiéu duy tri trang thai Ketosis
nhung cho phép ngudi ap dung c6 thé tiéu thu mot lugng carbohydrate cao hon so
voi ché do keto c6 dién. Mot s6 dic diém chinh cta ché do nay:

— Luong carbohydrate: Thuong dugc gigi han tir 10 — 20g mdi ngay. Piéu
nay gitp nguoi an dé dang hon khi lya chon thuc pham va cé thé str dung cac loai
rau cu nhiéu chat xo.

— Khdng can tinh ty 1 keto chinh x&c: Khdng yéu cau phai duy tri ty 18 chat
béo va protein/carbohydrate cu thé nhu 4:1 hay 3:1, chi can tap trung vao viéc ting
cudng chat béo va gigi han carbohydrate.

— Ché dj an chi sé dwong huyét thap (Low Glycemic Index Treatment - LGIT):
LGIT 1a mot bién thé cta ché do dinh dudng sinh ceton, duoc thiét ké dé duy tri mirc
duong huyét 6n dinh va duy tri trang thai ketosis phil hop cho ca tré em va ngudi
16n mic dong kinh khang thude. LGIT cho phép lugng carbohydrate nhiéu hon so
v6i ché d6 keto cb dién, nhung carbohydrate ndy phai c6 chi s6 duong huyét thap
(Gl < 50). Bac diém chinh cta LGIT:

— Lugng carbohydrate: Han ché, dugc giéi han khoang 40 - 60 gam mdi ngay
va chon loai thuc pham c6 chi s6 dudng huyét thap nhu cac loai rau, trai cay it duong
va ngii c6¢c nguyén hat.

— Khéng yéu cau ty I¢ chat béo - protein cu thé: LGIT khéng can tuan thu ty
1& nghiém ngat vé chat béo va protein, vi vay linh hoat va dé thuc hién hon trong ché
d6 an ubng hang ngay.

— Ché d¢ an gidu chdt béo MCT: Ché d6 an giau chat béo MCT (Medium Chain
Triglyceride) 1a mot bién thé ciia ché do dinh dudng sinh ceton sir dung chét béo tir
triglyceride chudi trung binh (MCT). So v6i LCT, MCT tao ra thé ceton nhiéu hon.
Do d6, ché do an nay thuong duoc ap dung cho ngudi mudn duy tri trang thai ketosis
ma van c6 thé tiéu thu nhiéu carbohydrate va protein hon. Pic diém chinh cia ché
d6 an giau chat béo MCT, chat béo khoang 60% - 70% trong d6 mot phan 16n 1a
MCT (khoang 30 — 60%), protein khoang 20%, carbohydrate khoang 10% - 20%,
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tuy nhién, luong carbohydrate van phai kiém soat dé khoéng anh huong dén trang
thai ketosis.

o Gid thuyét vé co thé tac dung cia ché dé dinh dwéng sinh ceton trong diéu tri

dong kinh khang thuoc:

— Sir dung ceton nhu ngudn ning luong thay thé: Trong ché d6 dinh dudng sinh
ceton, co thé chuyén tir sir dung carbohydrate sang st dung chit béo dé tao ra ceton
nhu B-hydroxybutyrate, dé cung cap ning luong thay thé cho néo, gitip 6n dinh hoat
dong cua té bao than kinh va giam sy kich thich qua mitc — nguyén nhan chinh dan
dén con dong kinh.

— Tang cudng dy trit nang lugng trong ndo: Ché d6 dinh dudng sinh ceton gilp
tang cuong sinh tong hop ty thé va cai thién du trir ning luong cla ndo, giup nio
duy tri chitc nang 6n dinh va giam kha nang phat sinh con dong kinh do thiéu ning
luong, 1am giam tan suat con dong kinh.

— Giam qua trinh glycolysis va giam kich thich than kinh: Ché d dinh dudng
sinh ceton gilp giam luong glucose trong ndo va lam giam qua trinh glycolysis (phan
giai dudng dé tao nang luong), gitp giam sy kich thich qua muc cua té bao than
kinh, han ché nguy co phat sinh con dong kinh.

— Tang cuong hoat dong cia GABA (acid gamma-aminobutyric) — mot
neurotransmitter irc ché chinh cta ndo: Ché d6 dinh dudng sinh ceton giup tang
cu’ong hoat dong ctia GABA giup can bang su kich thich va {rc ché trong ndo, yéu
t4 quan trong trong viéc ngin ngira con dong kinh.

— Giam stress oxy héa: Ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 tic dung giam stress
oxy h6a — mdt yéu t6 c6 thé 1am ting ton thuong than kinh va gop phan gay ra cac
con dong kinh. Viéc giam thiéu cac gbe tu do trong co thé c6 thé gitp bao vé té bao
than kinh khoi cac ton thuong, dong thoi giam thiéu nguy co phét sinh con dong
kinh.

— Diéu chinh biéu hién gen: Mot trong nhitng co ché méi 1a ché d6 dinh dudng
sinh ceton c¢6 thé diéu chinh biéu hién gen lién quan dén kiém soat dong kinh, lam
tang biéu hién cac gen lién quan dén qua trinh tao ceton va giam biéu hién cac gen
lién quan dén tinh kich thich than kinh, giup duy tri sy 6n dinh cta té bao than kinh.

e Cdc hinh thire ciia ché dg dinh dwéng sinh ceton

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton: duogc tao nén boi su két hop tir thuc pham va
cac nguyén liéu giau chat béo hodc pha tir cac cong thire gidu béo hoic sita thong
thudng két hop v6i thanh phan gidu chat béo.

— Thuyc pham dung cho ché do an dic biét (Food for special dietary uses)/ Thuc
pham dinh dudng y hoc (medical food) keto uéng lién: la cac cong thire keto dang
udng lién.
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— C06 thé st dung linh hoat cac hinh thuc cua ché d6 dinh dudng sinh ceton tuy
theo tinh trang dinh dudng, bénh 1y va sy tuan thu ctia nguodi bénh.

o Cac loai thuc phcfm duoc khuyén nghi

— Chét béo: U tién cac loai chat béo lanh manh nhu dau dira, dau 6 liu, bo, cac
loai hat, va qua bo, nén bd sung MCT dé ting sinh ceton hiéu qua.

— Protein: Nén chon cac ngudn protein chit lugng cao tir thit, ¢4, trang, va cac
san pham tur sita it carbohydrate. Protein can duoc can ddi dé tranh du thira, vi du
thira protein ciing c6 thé can tré trang thai ketosis.

— Carbohydrate: Chi tiéu thu cac loai rau cu it duong, c6 nhiéu chat xo nhu rau
14 xanh, bi ngd, dua leo, va cac loai qua mong. Han ché cac loai thuc pham c6 duong
va giau tinh bot nhu banh mi, gao, mi va khoai.

— CO6 thé sir dung thuc pham dung cho ché d6 an dic biét/thuc pham dinh dudng
y hoc keto ubng lién trong diéu tri. Khi str dung, lya chon cong thuc keto dé dam
bao dung ti Ié keto muc tiéu dé ra dé dam bao cung cap ti & cac chat dam, chat bot
duong, chat béo theo yéu cau diéu tri, hd trg tuan tha thuc hién ché d6 an, thuan tién
cho nguoi bénh & nguoi cham séc nguoi bénh.

o Cac budc va quy trinh ap dung

— Giai doan chuan bi: Bat dau véi 1 dén 2 tuan giam dan luong carbohydrate dé
co thé thich nghi va han ché cac triéu chung kho chiu (nén, budn nén, chuéng bung,
mét moi, dau dau, ...). Cling c6 thé bat dau tir tir véi ché d6 dinh dudng sinh ceton
ty I¢ keto 1:1, 2:1 va tang dan ty 1& keto.

— Giai doan duy tri: Sau khi dat duoc trang thai ketosis, tiép tuc duy tri ty 1& céc
chét dinh dudng chuan. Thuong xuyén kiém tra chi sé ceton (qua nudc tiéu hoic
mau) dé dam bao duy tri trang thai nay.

— Theo d&i y té&: Can c6 su giam sat cua chuyén gia y té dé theo ddi va diéu
chinh ché do an phu hop.

— B sung khoang chat, vitamin bi thiéu hut do ap dung ché d6 dinh dudng sinh
ceton: Can phdi hop vai bac si dinh dudng dé xay dung va diéu chinh thuc don ca
thé hoa.

— Luwa chon va sir dung cac bién thé cua ché do dinh dudng sinh ceton phil hop

— Theo ddi va diéu chinh

+ Kiém tra ceton: Thuc hién kiém tra ceton trong mau hoic nudc tiéu dé dam
bao co thé dang trong trang thai ketosis.
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Bang 4. Xét nghiém danh gia trang thai ketosis ciia co thé

Chi s6 Muc tiéu Pic diém
B- Muc tiéu nam trong khoang 2- | - Xét nghiém dit tién, can
hydroxybutyrate | 5 mmol/ | (20-52 mg / dI) lay mau xét nghiém
Keto niéu | Ly twdng 1la 8-16mmol /1 hodc | - Phu thudc vao su bai niéu
(Acetoacetate) keto nudc tiéu 3 -4 (+) (tuy - Khé khin khi bénh nhan
thudc vao loai miu nudc tiéu) st dung bim
- Phan anh trang théi
ketosis trudc do, do do cod
thé khong chinh xac.

Tuy nhién, can luu y ché d6 dinh dudng sinh ceton co hiéu qua do da co
ché, cac xét nghiém danh gia ceton trong mau c6 thé khong twong xing voi mirc
do cai thién trén 1am sang (con giat cai thién nhung p— hydroxybutyrate thap va
nguoc lai).

+ Theo dbi céc chi s6 suc khoe: dudng huyét, lipid mau, can ning, cac
bién chung va cac chi sé sic khoe khac dé danh gia hiéu qua va dam bao an toan
khi &p dung lau dai.

+ Lua chon hinh thirc ché do dinh dudng sinh ceton phi hop véi @6 tudi.

+ Phéi hop véi bac si dinh dudng dé xay dung thuc don ca thé hoa theo
cac giai doan tudi, theo cac mac nhai nudt cua tré, tinh trang bénh 1i, cac bénh
tat di kém, cac bién ching va toc do tang truéng cua tré em. Can tai kham dinh
ki ca chuyén khoa than kinh va dinh dudng khi diéu tri dong kinh khang thubc
voi ché d6 dinh dudng sinh ceton.

3.2. Hwéng din thwc hién ché @6 dinh dwdng sinh ceton dé diéu tri bénh
dong kinh khang thuéc & tré em

e Lwa chon nguoi bénh

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton nén dugc xem xet trén nhitng nguoi bénh
dong kinh khang thubc. Hiéu qua dap tng phu thudc thé bénh (Theo Bang 6).

e Chi dinh va chéng chi dinh

— Péi véi ngu’m bénh dugc chan doan la dong kinh khang thube theo ti€u
chuéan cua ILAE ap dung tr 2009, can c6 su thong nhat gitra bac si than kinh,
bac si dinh dudng va sy phdi hop cia gia dinh dé tién hanh ché do dinh du0’ng
sinh ceton.

- Trong mot s6 truong hop dac biét, che d¢ dinh dudng sinh ceton can duoc
xem x€t d€ ap dung diéu tri soém hon. Pong thoi, ché d6 dinh du:ong sinh ceton
bi chong chi dinh trong mdt vai bénh ly dac biét. (Xem bang 6 vé cac hoi chung
co dap ung va xem thém dinh nghia cac hoi chung dong kinh trong tai li¢u
“Hudng dan chan doan va diéu tri bénh dong kinh” cua Hoi Chéng dong kinh
Viét Nam, nam 2024)
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Bang 5. Chi dinh va chéng chi dinh ché d9 dinh dwdng sinh ceton trong dong
kinh ¢ tré em

Chi dinh

Pap wng tot:

o Hoi chirng Angelman

o Bénh phuc hop ty thé |

o  Hoi ching Dravet

o  Hoi chung Doose

o  Thiéu protein van chuyén glucose

I (Glut-1)

o Hoi chung déng kinh lién quan
dén nhidm tring c6 sét (FIRES)

o  Hai chung Ohtahara

o  Thiéu pyruvate dehydrogenase

o  Phuc hgp xo cling cu

Dap ung trung binh:

o Thiéu adenylsuccinate lyase

o Bénh ndo CDKL5

o  Dong kinh con vang tré em

o Bénh ndao dong kinh vai séng

nhon lién tuc khi ngu

o Bénh du trix glycogen tip V

o Pong kinh rung giat co thiéu nién
o Beénhthé Lafora

o Hoi chirng Lennox-Gastaut

o  Thiéu phosphofructokinase

o Hoi ching Rett

o  Viém ndo toan bd xo hoa ban cap

(SSPE)

Chéng chi dinh
Tuyét doi:
o  Thiéu hut 8-xy hoa a-xit béo
o  Thiéu pyruvate carboxylase va cac

thiéu hut tan tao glucose khac (thiéu
fructose 1,6 diphosphatase)
Bénh du trir glycogen (trir type 2)
Thiéu hut thoi hda keto
Thiéu hut tao Keto
Porphyria
Hoi ching QT kéo dai
Suy gan, than hoac tuy
Tang insulin mau
Thiéu Carnitine (nguyén phat)
o Thiéu Carnitine
palmitoyltransferase (CPT) I hoac Il
o Thiéu Carnitine translocase
Twong doi:

O

o O O O O O O

o Khong tuan thu ché d6 an

o  COthé diéu tri phau thuat (c6 bang
chting chan doan hinh anh va dién nao do
video)

o Cham phét trién thé chat

o  Trao nguoc da day thuc quan nang

o  Tang cholesterol tinh chét gia dinh

o Pang dung dong thoi Propofol

(nguy co qua tai lipid)

e Liéu lwong sir dung

Dinh luong ché d6 dinh dudng sinh ceton cho m01 ngay, thong qua thyc pham
hodc cong thic keto, s& duoc xac dinh dya vao nhu cau dinh dudng ctia mdi ngudi
bénh (néu tai phan I1.1) va tinh trang bénh cu thé ctia ngudi bénh.

e Bt dau ché dé dinh dwong sinh ceton tai bénh vién:




14

— Nguoi bénh nén nhép vién dé bat dau ché do dinh dudng sinh ceton va bat budc
nhap vién néu 1a keto bac cao (ti 18 3:1 hodc 4:1). Thoi gian theo ddi theo mirc do
thich nghi cta ngudi bénh, tir 3 — 7 ngay. Bat dau ché do dinh dudng sinh ceton tir
tir v6i ty 18 Keto tir 1:1, 2:1 va tang dan ti 18 keto. C6 thé két hop ché d6 dinh dudng
sinh ceton va cong thic keto (thuc phim dung cho ché do an dic biét, thuc pham
dinh dudng y hoc) trong giai doan nay dé giup ngudi bénh thich nghi dan dan véi
ché d6 an moi.

— Theo di 1am sang: Quan sat ngudi bénh dé phat hién cac ddu hiéu can can
thiép. Cac ddu hiéu nhu nén va 1o do, ddy c6 thé 13 ngudi bénh nhiém toan chuyén
hoa, can bo sung bicarbonat.

— Theo dbi cac chi s6 can 1am sang: Kiém tra dudng mau mao mach trudc bira
an 4 lan/ngay. Kiém tra ceton mau 2 lan/ngdy (trudc bita an sang va t6i). Theo doi
bilan dich vao ra, dac bi¢t la natri mau, do tré c6 nguy co cao bi méat nuée. Bén canh
d6, mot s6 xét nghiém duoc thuc hién 3-4 ngay/ 1an, bao gdbm: dién giai do, khi mau
(thing bang kiém — toan); p-hydroxybutyrate mau; triglyceride mau; amylase, lipase,
ure, creatinine, albumin.

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

Ché d6 dinh dudng sinh ceton can duoc tiép tuc duy tri tai nha. Bé dam bao
hiéu qua diéu trj va giam céc bién chtng, ché d6 dinh dudng sinh ceton tai nha phai
tuan thu theo chi dinh cua béc si dinh dudng.

e Thoi gian sit dung ché dé dinh duong sinh ceton trong dong kinh khdng thudc

tré em

— Thoi gian toi thiéu: Piéu tri ché do dinh dudng sinh ceton trong khoang 3-6
thang dé danh gla hiéu qua kiém soat con dong kinh. Trong thoi gian nay, can theo
ddi chat ché dé diéu chinh ché d6 an phu hop. Trong truong hop sau khi ap dung ché
d6 dinh dudng sinh ceton, tré ting s6 con gidt va da loai trir cdc nguyén nhan khac,
nén ding ché d6 an sém.

— Thoi gian duy tri: Néu ché do dinh dudng sinh ceton c6 hiéu qua trong viéc
giam tan suat hodc murc do nghiém trong ctia con dong kinh, tiép tuc duy tri trong
1-2 ndm dé danh gia tiép.

o Cdc yéu té anh huéng dén thoi gian diéu tri

— Bién chimg hodc tac dung phu: Mot sé tac dung phu nhu tao bon, ha dudng
huyét, ri loan lipid mau, hodc lodng xuwong c6 thé co.

— Tubi va nhu cau dinh dudng: Ché d6 nay can dugc diéu chinh theo timg giai
doan phat trién cia treé.

e Theo déi va dirng ché do an
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— Khi diéu tri bang ché d6 dinh dudng sinh ceton co hiéu qua, c6 thé xem xét
ngimg ché d6 keto sau khoang 2 nim. Néu dang tién hanh ché d6 dinh dudng sinh
ceton bac cao, tién hanh ha bac ché d6 dinh dudng sinh ceton va chuyén vé ché d6
an binh thuong trong 1-3 thang dé tranh nguy co tai phat con dong kinh.

— Trudng hop khéng c6 cai thién déang ké sau 3—6 thang diéu trji bang ché d6 dinh
dudng sinh ceton, xem Xét cac yéu td anh hudng (tré sir dung ché pham c6 duong,
gia dinh khong nau du ty 18 keto, cac yéu t6 méi phat sinh nhu nhiém trung, sdt, ...),
can nhéc tiép tuc ché d6 dinh dudng sinh ceton hoic nging ché d6 dinh dudng sinh
ceton.

o Cdc néi dung can thiét khac

— Tu van va danh gia trudc khi bat dau ché do dinh dudng sinh ceton

— Trudce khi bat dau ap dung ché d6 dinh dudng sinh ceton, ngudi bénh can dugc
kham 1am sang va danh gia can 1am sang dé phan loai dong kinh, loai trir cac chéng
chi dinh.

Bang 6. Kham Iam sang va mét so can 1am sang trwéc can thiép
Lam sang Can lam sang

1. Xac dinh loai dong kinh va kha| 1. Xét nghiém co ban: cdng thirc
nang dap ung voi ché do dinh dudng | mau toan phan, dién giai 6 méu, chic
sinh ceton cua loai dong kinh d6 (Bang | nang gan, than, glucose mau
5). 2. Xét nghiém vé tinh trang dinh

2. Kham, x4c dinh cac van dé co6 thé | dudng: albumin, protein, vi chat dinh
can tré thuc hién ché do dinh dudng sinh | dudng
ceton: trao nguoc da day thuc quan, tao | 3.  Panh gia tinh trang réi loan lipid
bon, tiéu chay, réi loan nudt, bénh co | mau: cholesterol, triglyceride, HDL,
tim, toan chuyén hoa man tinh. LDL.

3. Danh gia tinh trang dinh dudng: | 4. Siéu am 6 bung néu gia dinh co
CN/T, CC/T, BMI/T, vong dau cho tré | tién st soi than.
duéi 36 thang 5. Tong phan tich nudc tiéu dé xéac

4. Hoi ghi ché do an trong 3 ngay: | dinh ndng do ceton nigu nén.
lugng thuc pham, s& thich, loai thirc an| 6. Loai trir cac chéng chi dinh:
di ung, tinh trang dung nap thtrc an. MSMS, ceton niéu, a-xit amin mau.

5. Tu van gia dinh vé ché d6 dinh
dudng sinh ceton: chi dinh, chi phi, cach
tién hanh, cach theo ddi, ...
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— Thubc chdng dong kinh va ché d6 dinh dudng sinh ceton

— Ché d% dinh dudng sinh ceton 1am ting hiéu qua diéu tri khi st dung cling
thudc hoac khi két hop véi cac phuong phap diéu tri khdng ding thudc khac nhu
phuong phap kich thich day than kinh phé vi (VNS).

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton khong lam tang hiéu qua caa thubc dong kinh
va nguoc lai thudc khong 1am tang hiéu qua cta ché do dinh dudng sinh ceton.

— Muc tiéu chinh caa phuong phéap diéu tri dong kinh khang thubc bang ché
d6 keto 13 ngung thudc chéng dong kinh, thudng xay ra sau vai thang thuc hién ché
d6 keto thanh cong. Con dong kinh co thé xuat hién khi giam liu, ngung cac thubc
chéng dong kinh, do d6, can than trong.

— B6 sung vitamin

Ban chat ché d6 dinh dudng sinh ceton 1a ché do an diéu tri va khong can d6i
vé mat dinh dudng nén tré dé bi nguy co thiéu hut vitamin va khoang chat, nén can
phai phat hién va bo sung hop li cac vitamin va khoang chét cho ngudi bénh (Bang
7).

Bang 7. Cac chit dinh duéng cin bo sung cho tré khi ap dung ché do dinh
dudng sinh ceton

Moi truwong hop

o  Da vitamin va cac khoang chat

. Canxi va vitamin D

Trong tirng truong hop cu thé

« Soi than: Citrat duong udng (polycitra K)

« Téo bon: Thudc nhuén trang: Miralax, dau khoang, glycerin bom hau mén
« Tang triglyceride/Thiét hut carnitine: Carnitine (Carnitor)

. Bb sung selen, magie, kém, phospho

« Déau MCT hoic dau dira (nguén cung cap MCT)

. Mu61

Luu y thanh phan carbohydrate trong cdc san pham ma ngueoi bénh sir dung
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3.3. Tac dung phu ciia ché dd dinh dwéng sinh ceton va theo ddi:
o Tac dung phu:

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton di dugc ching minh 14 can thiép hiéu qua trong
diéu tri dong kinh khang thudc ¢ tré em. Tuy nhién, viéc ap dung ché d6 dinh dudng
sinh ceton trong thoi gian dai c6 thé dan dén mot loat cac tic dung phu, tir rdi loan
chuyén hoa, réi loan tiéu hoa dén anh huong 1én ting trudng va stc khoe xuong
khép. Do d6, viée theo dbi chit ché va can thiép kip thoi 1a thiét yéu trong sudt qua
trinh ap dung li¢u phap dinh dudng nay.

— Giai doan dau: Rdi loan tiéu hoa va chuyén héa, sinh hoa, bao gé)m: budn nén,
non, tao bon, ti€u chdy va dau bung, tang acid uric mau, toan chuyén héa, ha canxi
mau, ha magie mau, ha duong huyét, giam carnitine va thay doi nong do axit amin,
roi loan lipid mau. Mot s tré tdo bon va cé thé duoc kiém soat hidu qua bang diéu
chinh ché d6 in va str dung thuéc nhuan trang nhe nhu polyethylene glycol.

— Giai doan sau: Bién chung than va xuong déng chi ¥ v6i su xuat hién cia ting
canxi niéu, soi than va nguy co giam mat d6 xuong. Ngoai ra, ¢ thé co su suy giam
chi s6 tang trudng chiéu cao c6 y nghia thong ké sau hai ndm can thiép, dic biét &
nhém tré dudi hai tudi tai thoi diem khéi tri. Bén canh d6, tré c6 the bi thicu hut vi
chat dinh dudng, bao gém vitamin D, vitamin A, selenium, carnitine va k&m. Pa s6
cac truong hop thiéu hut & mirc nhe dén trung binh va dap ung tot voi bo sung vi
chét theo nhu cau khuyén nghi hang ngdy (Recommended Dietary Allowance -
RDA). Khong ghi nhan thiéu hut vitamin B12, folate hay magie.

e Theo doi lam sang va can lam sang dinh ky

— Theo ddi 1am sang va can 1am sang dinh ky 1a bat budc dé dam bao hiéu qua
diéu tri cling nhu phat hién sém céc tac dung phu. Cac chi s6 can duoc giam sat bao
gém: can nang, chiéu cao, BMI, lipid, chirc nang gan than, dién giai, vi chat va phan
tich nudc tiéu tiy theo yéu cau danh gia cua bac si than kinh va dinh dudng. Siéu
am hé tiét niéu nén dugc can nhac thyc hién dinh ky & cac truong hop co ting canxi
niéu.

— Bac si dinh dudng va bac si chuyén khoa than kinh can chu ¥ va phéi hop voi
nhau trong viéc giam sat tic dung phu, diéu chinh ty 1¢ dinh dudng va bo sung vi
chét. Déng thoi, can cung cép hd tro tam 1y, tu van ché d6 cham soc tai nha va nang
cao sy tuan thu tir phia nguoi bénh cling nhu gia dinh. Trong céc truong hop c6 dap
g t6t va diéu tri kéo dai, co thé chuyén doi sang cac ché do an it nghiém ngat hon
nhu MAD hoic LGIT dé cai thién kha ning duy tri diéu trj 1au dai.
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Bing 8: Mgt so bién chirng, muc tiéu di€u tri

Bién chirng Diéu tri Muc tiéu

Tré c¢6 dudng huyét 2 — 2,5 mmol/l
hoac >3 mmol/l nhung cé d4u hiéu ha
duong huyét (ta1 nhot, tho o, an kém,
Ha dwong mau ha nhiét d9, ...) nén duoc diéu tri ngay | Duy tri >3 mmol/l.
bang 2 — 4 gam carbohydrate (20 — 40
ml glucose 10%), hoac 30 — 60 ml nuéce
hoa qua; kiém tra lai sau 15 — 20 phut

— Bu nudc, dién giai bang NaCl/

Roi loan dung| pingerjactat

nap: non, tiéu
chay, chudong
bung

— Giilr nguyén ti 1€, dam bao dua dich,
nang bac trong 3-7 ngay hoac xem
xét doi ché do

Triglyceride > 5 mmol / 1 (khoang 200 | Triglycerid < 10 mmol
mg / dl), dung carnitine 50 mg / kg v6i |/ 1 (khoang 387 mg /
t6i da 1 gam/ngay dl).

Triglyceride.

4. Ché @b keto tinh mach diéu tri bénh @dng kinh khang thuéc é tré em.

e Nguyén tdc sir dung ché dé keto tinh mach

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

— Khoi dong voi ty 16 1:1 va ting mdi 1-2 ngay dén ty 18 toi da (2,0:1 dén 2,9:1).

— Kiém tra ki cac chéng chi dinh trude khi bat dau ché do keto tinh mach.

— Trong trudng hop tré dang dung ché d6 dinh dudng sinh ceton, khéi dong keto
tinh mach khi phai nhin an > 48 gio.

— Tranh sir dung cac ché pham thudc c6 chira glucose vi lam thay doi ty 1¢ keto.
Thay di cac ché pham thudc tir dang siro sang dang vién nén hoic thudc tinh mach.
Carbohydrate va alcohol trong cac ché pham thubc phai dugc tinh trong ty 18 ché do
keto tinh mach.
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— Ché d6 dinh dudng sinh ceton co thé lam ting kha niang hap thu ciia mot sb
thudc tan trong dau va thay d6i ndng do trong mau ctua mot sb thude gan protein.
Nong do cta carbamazepine, lamotrigine, levetiracetam, topiramate giam khi sir
dung ché d6 keto. Khong can thiét dé hiéu chinh liéu thudc chéng dong kinh khi bat
dau ché do keto tinh mach, nhung cAn xem xét t6i sy giam néng dd cua cac thube
nay trong mau.

— Chuyén tir ché d6 keto tinh mach sang ché do dinh dudng sinh ceton ngay khi
tré c6 thé tiép nhan dudng tiéu hoa (qua sonde mili — da day).

— Dung ché d6 keto tinh mach khi khong hiéu qua sau khi thuc hién 14 ngay,
hodc ¢ nhitng bién ching ning nhu viém tuy cép.

— Panh gia hiéu qua ché do keto tinh mach bang su kiém soat con giat va dién
ndo do (trong trudng hop trang thai dong kinh - SE hodc hoi chimg dong kinh do sot
nhiém trung- FIRES).

o Chi dinh

— Khi tré dang sir dung ché do dinh dudng sinh ceton nhung hién khong dung
nap duong tiéu hoa.

— Khi tré khong dung nap duong tiéu hoa va cé chi dinh liéu phap keto (xem muc
chi dinh ché d6 dinh dudng sinh ceton)

o Chéng chi dinh

— Nhin chung, ché)ng chi dinh cua ché do keto tinh mach tuong tu nhu ché do
dinh dudng sinh ceton duong ti€u hoa.
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Bang 9. Cac chdng chi dinh cia ché d keto tinh mach

Chdng chi dinh tuyét doi

R&i loan chuyén hoa lipid

« Thiéu carnitine, thiéu carnitine palmitoyl
transferase (CPT) | hoic 11, thiéu carnitine translocase, réi
loan B-oxidation, thiéu hut acyl dehydrogenase chudi
dai/trung binh/ngén, thiéu hut 3-hydroxyacyl-CoA chudi
dai/trung binh, thiéu pyruvate carboxylase, bénh
porphyria

Bat thuong chuyén hod «  Tang triglyceride nang (> 5,65 mmol/l)

nang «  Toan chuyén hoa (pH < 7,3, CO, < 12 mmol/l)
e Na<130mmol/l, > 150 mmol/Il
o  Abumin <8 mg/dl
« Ha duong mau nang (glucose <3 mmol/l)
Bénh « Mang thai
«  ROi loan d6ng mau nang
« Suy gan nang, AST, ALT, NHs ting gap 5 lan gi6i
han binh thuong, bilirubin toan phan >256,6 pmol/l,
bilirubin tryc tiép > 85 pmol/l trong 24 gid
« Suy than nang
«  Viém tuy cap
«  N&o mat chirc nang khong thé dao nguoc
«  Bénh Iy tim mach niang khéng 6n dinh
e Trécod dudi 8 cm rudt non
Thudc «  bang st dung propofol hoic két thiic propofol trong

24 giy

Chong chi dinh twong ddi

Bénh

« Bénh ly tim mach (tang m& mau, loan nhip tim,
bénh 1y co tim); soi than, lodng xuwong, nhiém khuan, dai
thao duong khong kiém soat

Bat thuong chuyén hoa

« Hanatri mau nang, giam protein, tang natri mau, ha
canxi mau, tang ceton mau
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o Cdch tién hanh

Bang 10. Céch tién hanh ché dd keto tinh mach

Thanh phan

Tién hanh

Ty 1¢

Khai dong ty 16 1:1 va ting mdi 1 — 2 ngay dén ty 16 tbi da (2,0:1
dén 2,9:1).

Nang lugng*

Khoi dong véi 50% nhu cau nang luong va dat dich trong vong
1 tuan, hodc it nhat BMR hodc 70-80% dich nang luong. Trong
truong hop chi c¢6 ké hoach nudi tinh mach thoi gian ngan 3 — 4
ngay, chip nhan cung cip 50% nhu cau ning luong.

Tai cac co s6 ¢6 diéu kién, nén do nang luong ti€u hao lic nghi,
tranh nuo6i dudng thtra.

Dich

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

Carbohydrate**

Néu glucose mau > 50 mg/dl, glucose/dextrose ¢ thé tranh sir
dung trong vong 1 — 2 ngay khdi dau ché do keto tinh mach dé
dua co thé vé trang thai ketosis. (Carbohydrate s& dugc cung cap
tir sy chuyén ho4 ctia glycerol trong nhil dich lipid)

Dua trén néng do glucose va ceton mau, co thé khoi dong voi
glucose tinh mach néng d6 thap (5%)

Protein

100% nhu cau theo tudi, it nhat 1a 1,5 g/kg/ngay. Tuy nhién, c6
thé giam xudng 0,5 — 0,8 g/kg/ngay dé dat duoc t6i da trang thai
ketosis.

Lipid

Str dung nhii dich 20%, tranh str dung nhii dich 10%.

Bat dau: 1 —2 g/kg/ngay; ting dan trong 7 ngay (dua vao nong
do6 triglyceride mau); toi da: 3 — 4 g/kg/ngay. Uu tién st dung
nhil dich thé hé 2 (chtra diu dau nanh va MCT) hodc thay thé
bang nhil dich thé hé 3 (chtra dau 6-liu va dau dau nanh). Nhi
dich lipid thé hé 1 (100% dau dau nanh) c6 thé co loi téi qua trinh
sinh 1y nhung tang dap (mg viém. Nhil dich thé hé 4 (c6 dau c4)
c6 tac dung giam viém, bao vé gan va lam giam thoi gian nam
vién nhung c6 it thanh phan cac axit béo thiét yéu hon va khong
du kinh nghiém trong sir dung dau ca don doc nén khong st dung
lipid 100% dau ca trong ché d6 keto tinh mach.
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Thanh phan Tién hanh

Luu y: Véi tré di Gng trimg, dau nanh, dira, ca, 6-liu, ... khong
st dung céac nhil dich lipid c6 chtra cac loai dau nay.

Téc do Lipid < 0,15 g/kg/gid. Lipid can truyén it nhat 12 gid dé tranh hoi
chuing qua tai lipid.

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

Glucose <0,12 g/kg/gio

Carnitin 50mg/kg, toi da 1000mg/ngay
Vi chat Theo nhu ciu theo Itra tudi. Liéu tham khao:

o Junimin 1 ml/kg hoac tracutil 0,1 ml/kg

o Cernevit 1 ml cho tré dudi 2,5 kg va 2 ml cho tré tuir 2,5 kg
Ghi chu: * Péi véi nhiing tré trong tinh trang bénh nang, nhu cau nédng hrong dirong
tinh mach dwoc tinh theo ting giai doan (Bang 12)

Bang 11. Nhu cau ning lwong theo dwong tinh mach theo
ESPGHAN/ESPEN/ESPR 2018 (kcal/kg/ngay)

Pha cap 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— 75
7 —12 thang 30-40 40 —-55 55-65
12 — 18 thang 20-30 25-40 30-55

Pha cdp: pha héi sirc khi tré cdn cdc phwong tién hé tro sw song (an than, thé may,
van mach, hoi siee dich, ... )

Pha én dinh: khi tré on dinh huyét dong hoac co thé bdt dau cai cdc phuong tién hd|
tro sw Séng.

Pha hoi phuc: tré ¢é kha nang vin dong
** Carbohydrate

— Loaqi b cdc nguon carbohydrate tir thuoc bang cdch chuyén dang si-rd sang
vién nén, hodc thay dung moi glucose thanh natriclorua.

— Cac nhii dich lipid co chira cdac carbohydrate nhw glycerol va alcohol co kha
ndng sinh ndng leong, vi vdy can tinh vao ty 1é keto (glycerol 2,4 kcal/g; alcohol
(ethanol) 7 kcal/g, mannitol 1,6 kcal/g).

— Mot s6 thubce khang dong kinh c6 chira carbohydrate va alcohol (Bing 12)
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o Mot 56 tic dung khéng mong muén va cdch xir tri
— Ri loan lipid méau
Bang 12: Hwéng din xi tri roi loan lipid mau

Nong dd triglyceride | Xir tri

> 2,3 mmol/I Thém carnitin 50mg/kg (t6i da 1000mg/ngay)
> 5,65 mmol/l Giam liéu lipid

>11,3 mmol/l Dung ché do keto tinh mach

— DPoc td gan: s6i mat, r mat va gan nhiém md

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

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

Pbi voi tré c6 CO; <16mmol/l, bd sung bicarbonat dé duy tri HCOs;
méu > 17 mmol/l. Cu thé:

— HCO3 mau = 16 mmol/l, b6 sung bicarbonat 1 mEq/kg/ngay

— HCO3 mau = 13 —15 mmol/l, bd sung bicarbonat 2 mEq/kg/ngay

— HCO3 mau =< 12 mmol/l, bd sung bicarbonat 3 mEg/kg/ngay

— Ha duong 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)
— Hoi ching propofol (PRIS — Propofol related infusion syndrome)

— Hoi chung xuat hién ¢ nguoi bénh ning dang diéu tri bang propofol liéu
cao (> 5/kg/h) hoic kéo dai (trong >48h); chan doan boi mot hoic nhiéu tinh trang
sau: toan chuyén hoa, tiéu co van, hoic thay doi ECG khdng giai thich duoc; c6 hoic
khong c6 tén thuong than cap, ting kali mau, rdi loan lipid mau, suy tim, sot, men
gan tang cao, hodc tang lactat.

— Céc triéu chitng chinh: Toan chuyén hod, bién dbi dién tdm d6, tiéu co van.
Pic diém tht phét: ton thuong than cap, ting Kali (thuong gap ¢ nguoi 1on) va tang
lipid méu, suy tim, sot, ting men gan va ting lactat (thuong gap ¢ tré em). Sét, gan
to lam tang nguy co tir vong & tré em. Sét, tang Kali, ha huyét ap, thay d6i dién tam
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dd, dot quy ndo, tdc do truyén > 5 mg/kg/h, thoi gian truyén> 48 gio, liéu tich luy >
240 mg/kg lam tang nguy co tir vong ¢ nguoi lon.

— Diéu tri: Chua c6 mot huéng dan ndo cho viéce diéu tri hoi chang propofol
va ciing khong c6 thude diéu tri dic hiéu. Céc xir trf hién nay 1a dirng thudc propofol,
diéu tri c4c triéu ching 1am sang lién quan: bién d6i nhip tim, ting K mau, tiéu co
van,...

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

— Hoi chung qué tai lipid do tdc do truyén lipid cao hon tdc do khuyén céo
(cao hon 0,15 g/kg/gio).

— Triéu chiing bao gom: sét, tim dap nhanh, kho tha, suy hd hap, viém tuy
cap, ton thuong gan lach to, ting men gan, ting bilirubin, giam tiéu cau, rdi loan
déng mau,...), giam huyét sic té.

— Diéu tri: Hién tai chua c6 huéng dan diéu tri cy thé. Cac phuong phap diéu
tri duoc dua ra bao gom: ding truyén lipid; hd tro cac chirc nang séng: tiéu hod, ho
hap, huyét hoc, chuyén d6i huyét tuong.

e Theo déi cdc bién chirng nudi dwéng tinh mach

Bac si than kinh va dinh dudng s& quyét dinh cic xét nghiém theo ddi cac bién
chiig va co thé thay ddi theo tung nguoi bénh, trang thiét bi tai co s&, tham khéo
Bang 15.

Bang 13: Theo dbi bién chirng nudi dwéng ché do dinh dwdng sinh ceton tinh

mach
<1 tuoi > 1 tuoi
Chuwra on Ondinh | Chwaon | On dinh
dinh lam sang dinh lam sang
Nhan Can nang Hangngdy | Hangtuan| 2 lan/tuan | Hang tuin
trac Chiéu cao Hang tuan | Hangthang| 2 tuan/lan| 3 thang/lan
Vong dau 1 tuan 2 lan| Hang thang - -
Lwong an vao Hang ngay | Hang ngay| Hangngay| Hang ngay
Tinh trang co giat Hang ngay | Hang ngay| Hangngay| Hang ngay
Khi mau Hang ngay | 2-3 lan/tuan| Hang ngdy| 2 lan/tuan
Cong thirc mau - Hang tuan - Hang tuan
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<1 tudi > 1 tudi
Chuwa on Ondinh | Chwaon | On dinh
dinh lam sang dinh lam sang
Dién giai 46, | Hangngay | 2-3 lan/tuan| Hang ngay| 2 lan/tuan
canxi, magie,
phbtpho
Albumin Hang ngay | 2 lan/tudn | Hang ngdy| Hang tuan
Glucose Mbi 4h Mbi 6-12h|  Mbi 6h Mbi 8-12h
Billirubin toan| Hang ngdy | 2 lan/tudn | Hang ngdy| Hang tuin
phan/ tryc tiép
AST,ALT, | 2lan/tuan | 2lan/tudn | Hangtuidn | Hang tuan
ALP
Amylase/lipase - Hang tuan - Hang tuan
6t Ure/ Hang ngay | Hangngay| Hangngay| 2 lan/tuan
nghiém Creatinine
MAu Beta — Hang ngay | Hang ngay| Hangngay| Hang ngay
hydroxybutyrate
Carnitine - Mbi 6 - Moi 6
free/total thang thang
B0 lipid Hang ngay, | Hangthang| Hang ngay,| Hang thang
sau khi dung sau khi dung
truyén lipid 4 truyén lipid 4
gio gio
Ferritin Hang thang| Hang thang - Hang thang
Vitamin D Hang thang| Hang thang| Hang thang| Hang thang
Kém Mbi 6 12| Mdi6—12| Mdi6—12| Mbi6—12
thang thang thang thang
Nuée Natri, kali, 40| Hang tuan | Hangthang| Hang thang| Hang thang
ticu luc tham thau
Tilé canxi/ | Hangtuan | Hangthang| Hangtuan | Hang thang
creatin
ceton niéu Hang ngay | Mdi 2 ngay| Hang ngay| Mobi 2 ngay
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Viéc chi dinh xét nghiém tuy thudc vao timg tré va dién bién cua tré.
5.  Huwéng din xay dwng ché d6 dinh dudng sinh ceton cho tré nhé
o Nguyén tic xdy dwng thiee don
— Tré so sinh: Trudc day, ché do dinh dudng sinh ceton hiém khi dugc sir dung
cho tré so sinh, dic biét tré sinh non do lo ngai nhiing tac dung khong mong mudn.
Gan ddy, tinh an toan va hiéu qua ctia ché d6 dinh dudng sinh ceton trén nhom tré
so sinh va tré dé non di duoc mot s6 bo cao khoa hoc xac nhan. Loai hinh ché d6
dinh dudng sinh ceton sir dung 1a cong thirc keto dang thuc pham dung cho ché do
an dic biét hodc thuc pham dinh dudng y hoc hodc cong thirc keto két hop véi sita
me. Tuy nhién, céc tai licu khoa hoc nay la cac bao cao ca bénh, chua c6 hudng dan
cu thé. Pong thoi voi su thiéu kinh nghiém trong thuc té, Huéng dan nay chua dua
ra nhitng hudng dan vé ché d6 dinh dudng sinh ceton cho nhoém tré so sinh va non
thang.
— Ngoai so sinh: Tién hanh x4y dung thyc don theo nhom ti 1¢
— Budc 1: Tinh nhu cau ning lwong cho tré, nhu cau protein cho tré
— Budc 2: Tinh s6 don vi thuc pham mdi ngay.
— Budc 3: Tinh s6 g G (Glucid), L (Lipid), P (Protid) mdi ngay
— Budc 4: Xay dung thue don chi tiét
— Vi du: Xay dung ché d6 dinh dudng sinh ceton cb dién ty 1& 4:1 véi muc ning
lurong 2000 kcal.
— Keto4:1taclatilé L/ (G+P) (donvig) la4:l
— Lap 1 don vi thuc pham c6 4 gam Lipid, 1 gam (Carbohydrate+Protein).
Mbi don vi c6 40 kcal
— Tré can 2000: 40 = 50 don vi thuc pham, trong do
o Lipid: 50 x 4 = 2009
o Protein: 30 g
o Glucid: 20 g (c6 thé thay ddi luong protein va glucid dé dam bao du protein
va tong G + P 12 500)
o Veé cac thuc pham nén lya chon, can sir dung céac thuc pham phil hop Véi
nguoi Viét Nam, nhiéu lipid va it carbohydrate: ngii coc (banh pha, banh dic, gao,
bln nuwa, gao nua,...); thit, ca (dudi lon, thit chan gio, thit ba chi, thit chim bd cau



ra rang, luon,..
mayonnaise,...
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.); rau qua (dua chudt, xa lach, qua bo,..

.); dau m&, phd mai, x6t

o Luuy, dé dam bao dung ti 1& trong ché do an, can thay thé cac ché pham
thudc, vitamin va vi khoang c6 ta duoc hodc dung mai la carbohydrate bang cac ché

pham khac khong c6 dudng (dang vién nén, vién nhong, ...).

— Ché d6 keto qua duong sonde da day: Nguyén tic xay dung twong tu ché do

an duong miéng va duogc ché bién dudi dang 1ong

Bang 14. Thyc don tham khio (Nang lwgng 2000-2100 kcal/ngay, cac ty 1¢
keto) (Luu ¥, thuc don diéu tri phdi dwoc tién hanh dwdi sw gidm sdt ciia béc st than

kinh va dinh duong)

1:1 1:1 2:1 3:1 4:1
Nang lugng/protein
(keallg) 2064/46 | 2083/49 | 2047/43| 2036/44| 2094/35
Cong thtrc 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
Pho nua (g) 0 0 50 0 0
Banh my (g) 40 40 0 0 0
Thit, ca nhiéu m& (g) 200 180 180 200 150
Rau (g) 100 100 100 100 100
Hoa qua it ngot
(Roi,qéi, duagch:i. ) 200 200 10 °0 3
Qua bo (g) 60 30 60 25 0
S6t Mayonnaise (g) 50 0 30 30 50
Dau n (ml) 30 30 40 40 65
MCT (g) 10 10 20 20 20
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Cach chia bira an thwe don keto 1:1, khong ¢6 cong thire keto

Bira sang Banh mi kep thit (Banh my 40 g, thit 50 g, dau an 5ml,
mayonnaise 10g, rau 20 g)

Bira phu sang Salad (Hoa qua 100 g, X4t 20 g, dau dn Sml)

Bira trua Com gao té 95 g, thit c4 75g, rau cu 40g, 1 ml dau an, 5g MCT

Bo: 60 g

Bita phu chiéu

Salad (Hoa qua 100 g, X6t 20 g, dau in Sml)

Bira toi

Com nua 150 g, thit ca 75g, rau cti 40g, 20 ml dau, 5g MCT

Cach chia bira an thwe don keto 1:1, cé sir dung cong thire keto

Bira sang

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

Bira trua

Com gao té 85 g, thit cd 65g, rau cu 40g, 15 ml dau, 5g MCT
Bo:30 g

Bita phu chiéu

Salad (Hoa qua 150 g, X6t 15 )

Bira to1

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

Bita phuy tdi

Cong thirc keto ti 1€ 4:1: 250ml




29

PHAN III. KHUYEN NGHI VE CHE PQ DINH DUONG SINH CETON
CHO BENH PONG KINH KHANG THUOC O NGUOI TRUONG THANH

1. Giei thiéu

— Ché d6 dinh dudng sinh ceton 1a mot phuong phéap dinh dudng da dugc chimg
minh 13 ¢6 hiéu qua giam tan s con trong diéu tri mot sb hoi ching dong kinh & tré
nhil nhi, tré nh. Gan day, ché d6 dinh dudng sinh ceton ciing dugc nghién ctru va
ap dung cho nguoi 16n mic dong kinh khang thudc nhu mot liéu phap két hop.

— Céc nghién ctru cho thay giam >50% con co giat & 22 — 70% voi ché do dinh
dudng sinh ceton o dién va 12 — 67% véi MAD; mot s6 nguoi bénh hoan toan hét
con.

2.  Chidinh

Ché d6 dinh dudng sinh ceton duge chi dinh cho ngudi truéng thanh mac dong
kinh trong cac truong hop sau:

— Pong kinh khang thudc: (theo dinh nghia ctia ILAE, da néu trong phan dau cia
hudéng dan).

— Hoi chimg dong kinh dic biét: Mot s6 hoi chung dong kinh da duoc chan doan
tir thoi ky trude tudi trudong thanh, van tiép tuc duge ap dung ché do dinh dudng sinh
ceton hodc can bd sung thém ché d6 an sinh keto.

— Trang thai dong kinh siéu khang thudc (super refractory status epilepticus): ché
d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé dugc st dung nhu mot phuong phép hd tro trong
diéu trj trang thai dong kinh kéo dai, si€éu khang tri & nguoi truéng thanh.

— Pong kinh do cin nguyén ty mién: ché d6 dinh dudng sinh ceton cé thé ting
cudng chirc ning ty thé, giam stress oxy hoa va viém — c6 ich trong cac trudng hop
dong kinh lién quan dén tu mién.

3. Chdng chi dinh

o Chéng chi dinh tuyét doi

— R6i loan chuyén héa chat béo bam sinh: Nhu thiéu hut carnitine, rdi loan f-
oxidation, thiéu hut pyruvate carboxylase. Cac rdi loan nay di dugc trinh bay trong
huéng dan danh cho tré em. DPbi voi ngudi truong thanh viée ap dung ciing can tuan
thi theo cac chong chi dinh nhu & tré em.

— Porphyria cip tinh: ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé kich hoat con
porphyria cip tinh do giam carbohydrate.
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o Chéng chi dinh twong déi

— Bénh 1y gan hodc than niang: ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé lam ting
ganh ning chuyén hoa 1én gan va than.

— Tang lipid mau ning: ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé 1am tang cholesterol
va triglyceride, can than trong & ngudi bénh c6 réi loan lipid mau.

— Loang xuong hoic nguy co lodng xuwong: ché do dinh dudng sinh ceton co thé
anh hudéng dén mat do xuong, dac biét la & nguoi lon tudi.

— Tién sir s6i than: ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé 1am ting nguy co hinh
thanh soi1 than.

— Phu nit mang thai hodc cho con bu: ché d6 dinh dudng sinh ceton khong duoc
khuyén cdo trong thai ky va thoi ky cho con bt do thiéu dir liéu an toan.

4. Téac dung phu:

Ché d6 dinh dudng sinh ceton c6 thé ¢ nhitng tic dung phu tiém an, thuong
gip nhat 1a tic dung phu & dudng tiéu hoa, giam can va ting lipid tam thoi & nguoi
truong thanh.

— Cac tac dung phu & dudng tiéu héa bao gém tdo bon, tiéu chay va nén mira,
thuong nhe va cai thién theo thoi gian khi co sy hd tro cia chuyén gia dinh dudng.

— Giam can c6 thé 1a mot tic dung tich cuc mong mudn & nhitng nguoi bénh thira
can, nhung d6i véi nhirg ngudi mudn duy tri hodc ting can, ¢ thé diéu chinh mirc
nang lugng nap vao.

— Tang lipid huyét thanh, tuy nhién, di c6 nghién ctru cho thay lipied huyét ting
s& binh thuong khi tiép tuc ché @ dinh dudng sinh ceton (sau 1 nam) hodc sau khi
ngimg ché d6 dinh dudng sinh ceton.

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

5. M@t s6 diéu can luu y:

— Truéc khi bat dau ché do dinh dudng sinh ceton & ngudi truong thanh, can
danh gia dinh dudng co ban, tinh trang san c6 ciia thuc pham, s¢ thich, di tmg va
khong dung nap.

— Xét nghiém bac budc bao gom chuyén héa co ban, lipid lic d6i, cong thirc méau
toan phan, chirc ning gan va mirc vitamin D.

— Xét nghiém theo ddi bao gdm phan tich nudc tiéu, canxi va creatinin trong
nudc tiéu va nong do carnitine tu do, k&m huyét thanh (néu c6 thé), ndng do thude
chéng dong kinh (néu cé thé).
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— Nguy co so6i than cao hon khi ché d¢ dinh dudng sinh ceton duogc két hop véi
zonisamide hodc topiramate.

— Nén t6 chirc mot budi hudng dan cho ngudi bénh, gia dinh va ngudi chim séc
cac nguyén tic cua liéu phap, cac bién phap tudn thi, khuyén cédo vé nudc udng va
thue pham bd sung, cac tac dung phu tiém an va cac cong thirc/thuce don.

6. Tom lai

Ché d¢ dinh dudng sinh ceton cung cip mot phuong phéap bd sung ngay cang
can thiét dé kiém soat con & ngudi bénh dong kinh khang thudc. Cac nghién ctru ghi
nhan tinh kha thi, kha ning dung nap va hiéu qua cta ché d6 dinh dudng sinh ceton
& nguoi trudng thanh, mic di van can c6 cac thir nghiém doi ching ngiu nhién. Cac
bién chtng tiém an va tac dung phu cia liéu phap an kiéng thuong co thé phong
ngira va kiém soat dugc, tuy nhién can c6 cc chién luoc dé cai thién viée tudn thu.
Viéc 4p dung can dugc cin nhic ki ludng vé chi dinh va chong chi dinh, va phai
dugc thuc hién dudi sy giam sat chat ché cua doi ngli y té chuyén mon, bao gém bac
si chuyén khoa than kinh va chuyén gia dinh dudng.

7. Panh gia tinh trang dinh duwdng va cac van d@é lién quan.

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

bénh chuyén héa (néu co), gitip xac dinh nhu ciu va cung cap dinh dudng day du.

e Déi véi nguoi bénh ngoqi trii:

— Panh gia can ning, chiéu cao va gia tri BMIL. C6 thé dung k¥ thuat danh gia va
phan tich thanh phan co thé néu can.

— Sang loc yéu t6 nguy co dinh dudng theo quy dinh ctia B6 Y té (Ma DDO1-
Phu luc 1- Thong tu 32/2023/TT-BYT).

— Khai thac va diéu tra khau phan in, thoi quen in ubng va tién sir di tng thirc
an néu co.

— Panh gia tinh trang chuyén héa khi nguoi bénh ¢6 mac bénh kém nhung khong
c¢6 chdng chi dinh véi ché do dinh dudng sinh ceton bang lam sang va xét nghiém
sinh hoa mau.

— Nhu cau dinh dudng:

o Nang luong: Theo khuyén nghi cua Vién Dinh dudng 25 — 30kcal/kg/ngay
néu tinh trang dinh dudng binh thuong; hodac <25kcal/kg/ngay néu thira can, béo
phi.

o Protein: trung binh 0,8 — 1,0g9/kg/ngay. Néu c6 suy dinh dudng va khong
c6 chdng chi dinh cho ché d6 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 do dinh
dudng sinh ceton duoc chon hoic tiy thudc bénh Iy nén, nhu nguoi binh thudng
trong truong hop khdng 6 chi dinh dung ché d6 dinh dudng sinh ceton.

o Phong ngtra thiéu vi chat dinh dudng nhu vitamin nhém B, vitamin C, folate
bang cach b sung da sinh t loai khong duong, lidu co ban; vitamin D, khoang chét
nhu canxi, magie, phétpho. ...

o C6 thé bd sung chat xo tan loai khong dudng (sugar free prebiotic...) néu
tao bon.

o Ubng du nudc.

o Doi vdi nguoi bénh noi tru:

— Sang loc nguy co suy dinh dudng, danh gia tinh trang dinh dudng theo quy
dinh Ma DDO03- Phu luc 1- Thong tu 32/2023/TT-BYT)

— Panh gia dinh dudng chuyén sau bang k¥ thuat dinh dudng lam sang néu can.

— Danh gid va nhan dinh tinh trang bénh 1y chinh, bénh 1y kem.

— Panh gia kha ning tu an udng, kha ning dung nap thirc an, chtic ning tiéu hoa
va lga chon phuong phap dinh dudng phu hop.

— Nhu cédu dinh dudng:

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

o Lipid va carbohydrate: Ti 1& % tong ning luong phu thudc vao ché do dinh
dudng sinh ceton dugc chon hoac tiy thudc bénh 1y nén trong trudng hop khong co
chi dinh dung ché @6 dinh dudng sinh ceton.

o Phong ngtra thiéu vi chat dinh dudng nhu vitamin nhém B, vitamin C, folate
bang cach b sung da sinh té loai khong duong, liéu co ban; khoang chat nhu canxi,
magie, phdtpho ...

o Co thé bd sung chat xo tan loai khong duong (sugar free prebiotic...) néu
t&o bon.

o Cung cap du nudc.

o Luu ¥ tiy thudc tinh trang bénh ly, tinh trang dinh dudng, dap ung diéu tri
ctia nguoi bénh, ma bac si chuyén khoa than kinh can nhac viéc c6 nén hay khong
ap dung ché do dinh dudng sinh ceton cho nguoi bénh ndm vién, vi cho dén nay,
van chua c6 du bang chung, khuyén céo rd rang trong viéc lra chon déi tuong phi
hop dé c6 thé &p dung ché do dinh dudng sinh ceton hiéu qua trén nguoi bénh noi
tra.
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8. Luwa chon ché @9 dinh dudng sinh ceton phu hep, tw van dinh duéng
cho ngudi bénh.

Bang 15: C4c loai ché dé dinh dwdng sinh ceton dwgc phan loai

Ché a6 dinh Dudng chat sinh ning hrong Ti 1é sinh
dwong sinh (% tong ning lwong) keto
ceton (Ketogenic
ratio)
Chat béo Chat dam Tinh bot
(Fat) (Protein) duong
(Carbohydrate)
Co dién 80 — 90 6-—8 2-4 4:1
Diéu chinh 65 25 10 1:1
(MAD)
Chi s6 duong 60 20-30 10 1:0,6
huyét thap
(LGIT)
Chat béo 30 - 60 10 15-19 1:1 hoic 2:1
chudi trung
binh (MCT)

-0 nguoi bénh ngoai tra: viéc lua chon ché d6 an phu hop khong chi dua vao
tinh trang bénh 1y, tinh trang dinh dudng, ma con can danh gia thém nhu su hiéu
biét, tuan thi vé dinh dudng, 16i séng va hoan canh kinh t& — x4 hdi ctia nguoi bénh.
Vi du c6 thé bat dau bang ché do it kiéng khem hon nhu LGIT va c6 thé chuyén sang
ché d6 MAD; twong tu néu nguoi bénh dap tng t6t véi ché do an MAD, nhung timg
bi tac dung phu véi roi loan tiéu hoa, sut can khong chu y hodc dang bi tac dung phuy,
thi c6 thé xem xét chuyén sang ché do khac phu hop hon. Ché d6 dinh dudng sinh
ceton nén dung t6i thiéu 3 thang dé mai c6 thé danh gia tinh hiéu qua cua no.

— O ngudi bénh ndi tra: Co thé bat dau bang ché d6 dinh dudng sinh ceton (3:1
hoac 4:1, phu thudc néng do ceton trong mau) voi da nang lugng va diéu chinh ché
do6 tir ngay 1 va trong 5 — 7 ngay diéu tri, dé dat muc tiéu ti 18 sinh ceton nhu mong
mudn. Dong thoi nén c6 ké hoach cho ché do dinh dudng sinh ceton khi nguoi bénh
xudt vién, thong thuong sé& 1a ché d6 MCT véi lidu MCT tir it dé ting dan dé phong
ngira cac rdi loan tiéu hoa.
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9. Theo d6i va xi tri tac 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 X tri
phu
0 — 3 thang
Ha duong| DH mao | Tranh dé€ thoi gian doi| Cho udng nua ly
huyét (PH) | mach kéo dai gitra cac blra an | nudc trai cay
(<45mg/dL) trong ngay, danh gia lai
thuong xuyén so luong
carbohydrate va béo
Tang ceton| ceton  mao| Tranh d€ thoi gian d6i| Cho udng nua ly
mau (>6- | mach kéo dai gilra cac bilra an | nudce trai cay
7mmol/L) trong ngay, danh gia lai
thuong xuyén so luong
carbohydrate va béo
312 thang
Tao bon Dai tién Pam bao du nuéc va| Dau chta khoang

chat xo

(mineral oil), glycerine

Trao nguoc

Triéu chung

Di€u chinh théi quen

Thuoc tang nhu dong

da day thyc | dac hiéu chong trao nguoc thich | (prokinetic) va khang
quan hop acid da day
Thieu hyt| Xét nghiém| BO sung da khoang va| BO sung theo két qua
khoang chat | mau vitamin xét nghiém
va vtamin
Tang lipid| Xét nghiém | Uu tién béo nguon gbc | Thay thé béo bdo hoa
mau mau thure vat sang béo khong béo
hoa nhiéu noi do61, nhu
acid béo omega 3, gidm
ti 1€ sinh ceton
So61 than Giam bai ti¢t | Dam bdo du nudc va| Dicu tri phu hop
nudc tiéu, triéu | kali citrate
chung dac hi¢u
Siéu am bung
>12 thang
Bat, thuong | Theo doi | Vitamin D va canxi Diéu tri phu hop
chuyén hoa | vitamin D trong
xuong mau va mat do

Xuong

10. Ngung diéu tri bang ché do dinh dwéng sinh ceton:

Tbi thiéu sau 3 thang dung ché do dinh dudng sinh ceton, trir khi xuat hién
bénh 1y cap ciru, thi xem xét ngung dung khi khong hiéu qua, c6 nhiéu tic dung phy,
hodc can cai thién tinh trang dinh dudng.
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