SINIR SISTEMI ve
KAS HASTALIKLARINDA
BESLENME

‘ Prof. Dr. Nurcan Yabanci Ayhan ‘

PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR

REFSUM HASTALIGI (Fitanik Asit Depo
* Hastalik otozomal resesif gegislidir

« Genellikle 20 yasindan énce, nadir olarak
daha gegi yasta baslayan, gece karliigine
yol agabilen retinitis pigmentosa, anosmi,

iktiosis, serebeller ataksi ve periferik
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néropati ile belirlenen bir hastaliktir.

« Karaciger ve bobreklerde ileri derecede
notral Ka§ birikimi vardir. Plazmada H P
fitanik asit miktar: gok artmistir.

« 20 karbonlu, dallanmis zincirli bir asit

gla}:] fti)'lrgqt gsidin diger yag ﬁsiflerﬂ‘nden T | [rop—
aha biiyiik bir yaprya sahip olmasi hiicre . X i
rneml:?lmnlamrzlcerJ asum’;ol acar.Bu —F— —— :
durum sinirlerin de]]enemsyonuna neden
olur.
PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR
XX XY

ADRENALOKODISTROFL (ALD) P ,ﬂk
Adrenolokodistrofi (ALD), adrenal korteks XX XX: XY: XY:

yetersizligiyle birlikte santral sinir sisteminin

ilerleyici demiyelinizasyonuyla giden, X XALD Xhromosome

: X norma X hvonosone
peroksizomal hastaliklar grubundan,

X'e bagl, heredodejeneratif bir hastaliktir.

Temel bozukluk gok uzun zincirli doymus yag
asitleri p-okside edecek lignoseroil CoA ligaz enzim
yetersizligidir.

Insidansi 1/20.000 erkek; kizlar tagiyici (hafif
formlarda ortaya gikabilir).

Klasik ALD 10 yaslarinda baslar.
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PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR

+ Peroksizomlarin fonksiyonlar: hala tam olarak anlasilamamis
oIs? da, bu organeller metabolik fonksiyonlarda gnemli roller
tstlenir.

* PUFA'larin beta oksidasyonunda, fitanik asit qibi_ dalli zincirli
\(a? asitlerinin alfa oksidasyonunda, fosfolipiflerin ve
olesteroliin metabolizmasinda rol almaktadir.

En Sik Rastlanan Peroksizomal Hastaliklar;
«  Adrenolokodistrofi(ALD),
+ Infantil refsum hastahg

. ISer‘ebr‘ohepaTorenaI sendrom (Zellweger syndrome) yer
alir.

PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR

REFSUM HASTALIGT (Fitanik Asit Depo Hastaligi)
TEDAVI:
« Fitanik asit prekiirsrlerinin diyetten uzaklastiriimasi énerilir.

« Klorofil igeren besinlerde klorofilin yan zincirlerinden sentezlendiginden klorofil
iceren besinler diyetten gikarilmalidir.

* Hayvansal iiriinler; et, yumurta sarisi, siit tiriinleri, hayvani yaglarin, beyaz ekmek,
beyaz piring ve patatesin diyette azaltilmasi gerekir.

* Bu hastalarda hizli agirlik kaybi gnlenmelidir. Agirlik kayb: fitanik asit diizeyini
arttirir (lipoliz sonucunda aglikta olusur)

* Kafein, nikotin ve kokain fitanik asit diizeyini arttiracagindan kullanilmamalidir.

PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR

ADRENALOKODISTROFL (ALD)
BELIRTILER

* Yasamin ilk on yilinda ortaya ¢ikar ve baslangig belirtileri genellikle davranigsal ve
bilissel alandaki bozulmalarla kendini ggsterir.

« Biligsel alandaki yikim okul basarisinda diismeye yol agar.

* Cogunlukla parezi ve gorme kaybi gibi nérolojik bulguw
takip eder.

+ Yiirime zorlugu

* Yaygrn konviilsiyonlar o
+ Spastik tetraparezi (hem kol, hem bacak kaslarind

* Hastaligin son dénemlerinde deride pigmentasyon ik(ka
hipoaldosteronizm)

« Viicut sivilarinda, MSS'de ve adrenal kortekste dalh\amls do
zincirli yag asitleri (C22:0, C24:0, €26:0) birikir. »
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PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR
ADRENALOKODISTROFT (ALD)
TESHLS

*Anormal yiiksek VLCFA (gok uzun zincirli doymus yag asitleri)
seviyeleri

+ALD'ye neden olan genetik mutasyonlarin belirlenmesi
*MR

*VLCFA testi yapmak igin cilt rnekleri veya bir biyopsi ve
fibroblast hiicre kiiltiiri de kullanilabilir.

PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR

ADRENALOKODISTROFL (ALD)

Beslenme Tedavisi

= Lorenzo'hun yagi

= Toplam yag ve C26:0'dan fakir diyet

(<3 mg/gin)

= Yemek pisirmede GTO (gliserol
trioleat)

= Vitamin ve mineral suplementasyonu

= Elzem yag asitleri destegi

= Enerji destegi

Lorenzonun yagi; 4:1 oraninda gliserol trioleat

(GTO) / Gliserol trierukat (GTE) icermektedir.
(Kolza=Kanola yagi)

EPILEPSE
EPILEPSI NEDENLERI

= Prenatal veya dogum travmasi

= Genetik yatkinlik

=Dogumsal metabolizma hastaliklar
= Konjenital malformasyonlar

= [dyopatik/genetik sendrom

= SSS infeksiyonu

=Travma
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PEROKSIZOMAL HASTALIKLAR
ADRENALOKODISTROFT (ALD)
TEDAVL

+Diisiik VLCFA seviyeleri igeren bir diyete gegmek
*Artmis VLCFA seviyelerini azaltmak igin Lorenzo yagt almak
*Nébetler gibi belirtileri azaltmak igin ilaglar

*Kaslari gevsetmek ve spazmlart azaltmak igin fizik tedavi

Epilepsi

= Merkezi sinir sistemi hastaligidir.

=Serebral sinirlerin ani, asiri ve diizensiz elektrik sarjiyla sinir

sisteminin normal diizeninin bozulmasi olarak tanimlanir.

= N6ronlarin agiri uyariimasidir.

=Siddetli ve ani nobetlerle periyodik olarak goriilur.

= Epileptik n6betler iizerinde en iyi etkiyi, ketozisle birlikte goriilen
achgin yaptigi degisiklik gostermistir.

=Epileptik nobetler, ketojenik diyetlerin yaninda antikonviilsif

ilaglarla kontrol altina alinmaktadir.

EPILEPSI BELIRTILERI

* Cocukluk gaginda kisa siireli donuk bakislar, gocugun yaptigi isi birakip
birkag saniye boyunca bos bakmasi, bu sirada yalanma yutkunma, agzi
sapirdatma hareketleri, elleriyle ufak tefek kontrolsiiz hareketler
yapmasi, daha uzun siire nébetlerde adeta birisiyle konusuyormus,
hareketle karsilik veriyormus gibi davranislarda bulunmas: gibi bulgular

| lonilmelidii

varsa

pileptik nébetten siip

* Her hastada éncelikle ayrintili nébet &ykiisi sorgulanmalidir.
* Genel fizik ve nérolojik muayene yapildiktan sonra basvurulacak ilk

laboratuar inceleme araci: elektroensefalografi (EEG) dir.
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EPILEPSI
EPILEPSI TEDAVI YONTEMLERI
Tibbi (antiepileptik ilag-AEi) tedavi

Cerrahi tedavi (Epilepsi pili)
Beslenme tedavisi
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= Antiepileptik ilaglar epileptogenezi
engellemez!
= Nébetleri engeller!

Epilepsi-Ketojenik Diyet

Tanim: CHO igeriginin gereginden az olmasi nedeniyle uygulandiktan bir
siire sonra kanda keton cisimciklerinin artisina neden olan diyetlerdir.

=Ginlik 50 g CHO'In ketozisi onledigi, ancak kisisel ayricaliklar
dusuniildiiginde ketozisi onlemek icin diyette 100-125 g CHO
bulunmasinin gerekli oldugu belirtiimektedir.

= Ketojenik diyetler aynen aghk durumundaki metabolik degismelere
neden olurlar.

=Yag, boy veya boya goére ideal agirliga dayanan kesin olarak
hesaplanmis bir terapatik diyettir.

= Diyet yag bakimindan yiiksek olup, diisiik miktarda CHO ve protein
igerir.

= Diyette amag; ya’lerinin KC tarafindan eksik oksidasyonu ve keton
cisimciklerinin kan veya idrarda toplanmasini saglamaktir.

Epilepsi-Ketojenik Diyet

Aclik

«+Olusan keton cicimcikleri iskelet kasi ve beyin hiicrelerinin enerji
gereksinmesini karsilamak amaciyla kullanihr

«¢Kan insiilin/glukagon diizeyindeki azalma, KC'de serbest ya’lerinden
keton cisimciklerinin sentezin uyarir

“»Diisitk CHO’li ketojenik diyetler uygulandigi zaman aghk durumunda
benzer hormonal degismeler olur

«+KC’de malonil CoA diizeyinin azalmasi keton cisimciklerinin sentezini
uyaran diger bir elementtir

“*Normal kogsullarda Malonil CoA serbest ya’lerinden keton
cisimciklerinin yapimini engeller. Malonil CoA miktarinin azalmasi
baskilamayi ortadan kaldirir
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Epilepsi-Ketojenik Diyet
= ilk kez William Harvey tarafindan gelistirilmis ve zayiflama diyeti olarak
kullanilmig
= Bu diyette tatli ve nisastal besinler kisitlanmis, et serbest birakilmistir
= ilk kez 1921 yilinda cocukluk gag epilepsilerinde kullaniimig
Aclikta epileptik n6betler denetim altina alinmigtir
Diyetin antikolviilsan etkisinin
= Hiperlipidemi olusturmasi
= Na-K dengesini bozmasi

= Kandaki keton cisimciklerini arttirmasi gibi nedenlere baglanmaya
¢alisilmig, ancak ketojenez ile ilgili olanlar agirlik kazanmstir.

= Ketojenik diyet uygulayan kisiye glikoz verilip kandaki B-OH bitirik asit
ve asetoasetik asit diizeyi hizla dusiirildiiginde diyetin antikolviilsan
etkisi ortadan kalkmaktadir.

Epilepsi-Ketojenik Diyet

Aclik

+*ilk olarak glikojen depolan tiikenir

«*Kan glikozunu dengelemek igin glikojenik aminoasitlerden ve
gliserolden glikoz yapilir

«»Olusan glikoz beyin ve kirmizi kan hiicreleri tarafindan kullanihir

“*+Glike geneziste aa kaynag iskelet kaslar, gliserol kaynag: da yag
dokusudur

“Glikoneogenezis igin gerekli olan enerji ise KC'de PB-oksidasyonla
yikima ugrayan yag asitlerinden kargilanir

“*Yag asitlerinin katabolizmasi sonucu biriken asetil CoA uniteleri keton
cisimciklerine donusturiliir

Epilepsi-Ketojenik Diyet

Komplikasyonlari
“»*Su ve elektrolit dengesinde bozulmalara neden olur.

«»Ca atimini hizlandinir, kemik yogunlugunu azaltarak osteoporozise
neden olabilir.

“»Hiperirisemi ve guta benzer belirtilerin ortaya ¢ikmasina neden
olabilir. Bu belirti hiicre yikiminin artmasi ve bobreklerden iirik asit
atiminin azalmasindan kaynaklanir. Sivi aliminin sinirlanmasi, idrar
pH’sinin azalmasiyla birlikte, Urik asit taglarinin olusmasina neden
olabilir.

“+Yiiksek yagh ketojenik diyetler, doymus ya’leri ve kolesterolden
zengin olduklarindan, klap damar hastaliklari riskini arttirir.



Epilepsi-Ketojenik Diyet

Amac¢
“»Epileptik cocuklarda nobetleri denetim altina almaktir.

“»Diyet 2-5 yag arasindaki myoklonik, absence ve atonik nébetli

gocuklarda kullaniimaktadir.

“*Ketosiz ve normal kan seker diizeylerini saptamadaki zorluktan

dolayi <1 yas ¢cocuklarda genellikle kullanilmamaktadir.

<*Diyete baglama icin ekip ¢aligmasi yapilmasi gerekmekte ve

muimkiin ise 2-3 yillik izleme plani uygulanmahdir.

Epilepsi-Ketojenik Diyet
4. Oran: Ketozis iiretimi icin K/A 2:1 orani yeterlidir.

Nébet kontrolii icin en iyisi K/A 3:1 ya da daha biiyiik oranla olanakhdir.

Baslangig orani agisindan en iyi oran 4:1 dir.
Bu oranda diyet verilen her bir gram protein ve CHO’a karsi 4 g yagdan
olugmaktadir.

4:1 Oran Hesaplamasi
Protein x 4 (kg/1 g protein)
Yag x 9 ( toplam diyet Uinitesi x 4)

CHO x 4 (Proteini toplam diyet iinitesinden gikararak protein + CHO)

Epilepsi-Ketojenik Diyet
<« Hastalara 1. ve 3. arasi su haricinde hig bir sey verilmez. Aclik,
ketozisin olusmasini saglar.

“»Ketozisin derecesi yiikseldigi zaman diyete 6énce 3/1 K/A orani

ile baglanir daha sonra bu oran 4/1’e degistirilir.
«»Baslangigta mide bulantisi kusma goriilebilir, sonra kaybolur.
+*Diyete uzun zaman devam etmek gerekir.

“*Kanda veya idrarda keton arttikga yag orani azaltilip protein ve

CHO orani arttinlarak normal normal diyete gegilir.
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Epilepsi-Ketojenik Diyet
v’Ketozise neden olan besinler (K)
v'Ketozisi geciktiren ve antiketojenik olan besinler (A)

1. Hesaplama: Ketojenik/antiketojenik diyet orani hesaplanir. Yas, boy,
boya gére ideal kilo ve fiziksel aktiviteye dayanan enerji alimi
saptanir.

2. Enerji ihtiyaci: Normal biiyiime ve gelismeyi saglayan yeterli enerji

verilmelidir (boy artisi istenir, kilo alimi sinirlanir)

3. Enerji Kilavuzu:  1yasakadar 80 7-8 yas 60
1yas-18 ay 75 9-10 yas. 55ve alti
18 ay-3 yas 70 11yas 37.5~40~45
4-6 yas 65

Epilepsi-Ketojenik Diyet

Degisim Listeleri
Ozel olarak ketojenik diyet hesaplama formu, ozel besin bilesim cetvelleri

kullanarak hazirlanan 6 temel 6giin plani vardir.
1. Et, meyve, yag, krema

2. Peynir, meyve, yag, krema

3. Yumurta, meyve, yag, krema

4. Et, sebze, yag, krema

5. Peynir, sebze, yag, krema

6. Yumurta, sebze, yag, krema

7. %8-10 CHO, %10-12 protein, %80 yag

Epilepsi-Ketojenik Diyet

« Proteinli besinler sinirlandirilir
“*Meyve ve sebze digindaki tiim CHO’li besinler diyetten cikarilir

“»Terayag, mayonez ve sivi yag diyetin énemli bir béliimiini
olusturur.

“+K-diyet sismanlara ya da pankreas hastalarina verilmez.



Serebral kortikal veya subkortikal néronlarin
periyodik ve asiri elektriksel desarjlarina bagli olarak ortaya gikan,
suur kaybu, gesitli hareket, duyu, otonomik ve psisik
bozukluklardan olugan gegici klinik tabloya nébet denir.
Nabetlerin tekrarlayarak kroniklesmesine epilepsi denir.

- Epilepsi, her iki cinste her yasta ve her
cografi bélgede gériiliir.
ini lasyonda gériilme

P normal pop
sikhgi % 0.5-% 0.7 dir.

EPILEPSL

BESLENME TEDAVISi KETOJENIK DIYET

+ 1 yas altindaki gocuklar hipoglisemiye yatkin olduklart igin
genellikle 1 yas Gstiine uygulanir.

+ Genelde nobet kontrolii 2-3 ilagla saglanamayan
hastalarda son gare tedavi yéntemi olarak da
disiniilmektedir.

+ KD uygulamasinda hastada iyi nobet kontrolii saglandiysa
ve hastada ciddi yan etkiler gériilmediyse diyet 2- 3 yil
takip edilerek siirdiiriilebilmektedir.
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EPILEPSI
BESLENME TEDAVISi KETOJENIK DiYET

Ketojenik diyet,
yiiksek yag, diisiik karbonhidrat, yeterli protein igeren,

1920’ lerden beri kontrol edilemeyen ngbetlere alternatif bir tedavi
olarak kullanilmaktadir.

li epilepside ketojenik diyet ile hastalarin yarisinin nébet sayilarinda
belirgin azalma ve yaklasik %15’inde ise tam nébet kontrold bildirilmistir.

» Onceleri son tedavi tercihleri arasinda yer alan diyet, artan bilgi birikimi ve daha
kolay uygulanabilir degistirilmis formlarin da etkinliginin gérilmesiyle
miyoklonik, astatik epilepsi, Dravet sendromu ve sit ¢ocugu spazmi gibi
epileptik ensafalopatilerde ilk tedavi segcenekleri arasina yerlesmistir




