6. BOLUM

KETOJENIK DIYET ONCESi METABOLIK
DEGERLENDIRME

Melis KOSE !

Ketojenik diyet (KD), organizmada katabolizmaya yol agmadan aclik durumu-
na yakin bir metabolik siire¢ olusturan bir tedavi modelidir. Kalitsal metabolik has-
taliklar icinde kompleks I eksikligi basta olmak tizere elektron transport zincir bo-
zukluklari, piruvat dehidrogenaz eksikligi (PDHE), Glukoz Transporter 1 Defekti
(GLUT-1D), Glikojen depo hastaliklar1, nonketotik hiperglisinemi, siiksinat semi-
aldehit dehidrogenaz eksikligi hastaliklarinda KD’nin etkinligi bildirilmektedir."

Ketojenik diyete karar verme ve gecis siirecinin 6nemli bir par¢as1 metabolik
degerlendirmedir. KD 6ncesi metabolik degerlendirmenin temel amaci; kontren-
dikasyon teskil eden kalitsal metabolik hastaliklar1 (KMH) ve komplikasyona yol
acabilecek komorbid durumlar: (bobrek tasi, hiperkolesterolemi, kilo alim azhig:

ve kronik metabolik asidoz) tespit etmektir.

Ketojenik diyet éncesi metabolik degerlendirmenin en temel amaci kontrendi-
kasyon teskil eden durumlarin ekartasyonudur ve pek ¢ok spesifik kalitsal metabolik
hastalikta (primer karnitin eksikligi [PCD], karnitin palmitoil transferaz I ve II ek-
sikligi [CPTI/CPTII], karnitin translokaz eksikligi, beta-oksidasyon defektleri, orta
zincirli agil dehidrojenaz eksikligi [MCAD], uzun zincirli a¢il dehidrojenaz eksikligi
[LCAD], kisa zincirli agil dehidrojenaz eksikligi (SCAD), uzun zincirli 3-hidroksi
acil KoA eksikligi, orta zincirli 3-hidroksi acil KoA eksikligi, piruvat karboksilaz
eksikligi ve porfiri) KD kontrendikedir.” Giintimiize kadar yayinlanmg olan kay-
naklarda kesin olarak gegmemekle birlikte enerji metabolizmasini keton aksina kay-
diran bir diyet modeli oldugu gézéntinde bulunduruldugunda ketonlarin yikiminda
defektle birlikte giden ketoliz defektleri de bu listeye eklenebilir (Tablo 1). KD’e me-
tabolik adaptasyon, organizmanin primer enerji kaynag: olarak karbonhidrat kul-
lanimindan lipid kullanimina gegisini kapsamaktadir. Yag metabolizma bozuklugu

olan bir hasta, tahmin edilebilecegi gibi a¢lik durumu ya da KD halinde metabolik
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LISV Nonspesifik ekskresyonunda artis
CPTID N/ s'erbest karnitin, C16, C18, Nonspesifik
C18:1
CACTD Total karnitin , serbest Dikarboksilik asit
karnitinC16, C18, C18:1 ekskresyonu
. Dikarboksilik asit
CPTIID (C16 +C18:1)/C2 ekskresyonu
Serbest karnitin , Total karnitin, e
G tim acil karnitinler NMEMTRESITS
CACTD Total karnitin, serbest karnitin, Dikarboksilik asit
C16, C18, C18:1 ekskresyonu +/-

CPT I:Karnitin palmitoiltransferaz tip | eksikligi, CPT Il:Karnitin
palmitoiltransferaz tip Il eksikligi, CTD: Karnitin transport defekti, LCHAD: Uzun
zincirli 3-hidroksi acil-CoA dehidrogenaz eksikligi, MCAD: Orta zincirli agil-CoA
dehidrogenaz eksikligi, SCAD: kisa zincirli acil-CoA dehidrogenaz eksikligi, SCAD,
kisa zincirli agil Co-A dehidrogenaz eksikligi
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