Régime cétogène

(Dr C.Korff)

Indications
· Epilepsies réfractaires

· Sd de West (si pas de composante métabolique)

· Sd de Dose, Sd de Dravet

· Anomalie de giration corticale

· Maladies métaboliques:

· Déficit  du transporteur du glucose (GLUT1)

· déficit en Phosphate DH

Contre-indications absolues
· Déficit oxydation AG,

· Anomalie des enzymes de cétogènes

· Hyperlipidémie 

· Pancréatite

· QTc long

Nb : AVANT de débuter un régime cétosique, il faut réaliser un bilan:

· Profil des acyl-carnitine, 

· Aa. urinaire, 

· Bilan lipidique
· Crase
· ECG

· etc.

Physiopathologie
· Régime: apport Lipides/HC+protéines = 4 => 90% de lipides, 8% de protéine (et en genéral 1g/kg) et 2% de glucides=> fromage, crème, courgettes, huiles, beurre

· But: formation de corps cétoniques (acéto-acétate, béta-OH-butyrate) qui sont utilisés après quelques jours par le cerveau => ont un effet anti convulsivant via production de glutamate et GABA => amélioration du métabolisme cérébral => effet cétose sanguin dépendant => efficace si corps cétoniques (béta-OH-butyrate) > 4 mmol/l (Normalement <1  mmol/l => Après 24h de jeune on obtient 3-6 mmol/l)

· Efficacité ~30% et surtout chez les < 10 ans
· STOP si échec traitement après 2 mois 

· Si efficace essayer de le sevrer après 2 ans  (=>même attitude que pour traitement anti épileptique classique)
· La formation de corps cétoniques est :
· Inhibé par insuline (=> sucres, fruits, cérébrales interdits) => au moindre écart => reprise des crises => CAVE aux médicaments sucrés !!!
· Favorisé par glucagon
En pratique :
· Se méfier des hypoglycémies en début traitement => à surveiller !
· Surveillance quotidienne de l'acéto-acétate urinaire qui reflète plus ou moins le taux de béta-OH-butyrate sanguin qui nous intéresse (rapport ~6:1)

· Surveillance hebdomadaire du taux de béta-OH-butyrate sanguin 

· Se méfier de la variation des taux de médicaments sous ce traitement surtout pour les anti épileptiques que l'on diminuera de 25-30% avant 

