Transition bei ketogenen Ernahrungs-
therapien (KET) — Empfehlungen zur struk-
turierten Uberleitung ins Erwachsenenalter

J. KLEPPER', A. DELLA MARINA?, B. LEIENDECKER?, T. HERBERHOLD?®, S. HETHEY?,
K. MULLER-SCHLUTER®, G. KLUGER?*®

! Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin mit Sozialpadiatrischem Zentrum,
Klinikum Aschaffenburg-Alzenau, Am Hasenkopf 1, 63739 Aschaffenburg

2 Abteilung fiir Neuropédiatrie, Universitatsklinikum Essen, Universitat Duisburg-Essen,

Hufelandstrasse 55, 45147 Essen

# Schon-Klinik Vogtareuth, Fachzentrum fiir padiatrische Neurologie,

Neuro-Rehabilitation und Epileptologie, KrankenhausstraBBe 20, 83569 Vogtareuth

4 Kinder- und Jugendkrankenhaus Auf der Bult, Kinder- und Jugendneurologie/Epilepsiezentrum,
Janusz-Korczak-Allee 12, 30173 Hannover

*> Epilepsiezentrum fiir Kinder und Jugendliche, Medizinische Hochschule Brandenburg,
Ruppiner Kliniken, Hochschulklinikum, Fehrbelliner Strasse 38, 16816 Neuruppin

¢ Forschungsinstitut Rehabilitation/Transition/Palliation, PMU Salzburg, Salzburg/Osterreich

Zusammenfassung

Ketogene Erndhrungstherapien (KET)
sind etablierte Therapien von bestimmten
Stoffwechselstdrungen und Epilepsien im
Kindes- und Jugendalter. Zunehmend er-
reichen mit KET behandelte padiatrische
Patienten das Erwachsenenalter. Nach
erneuter Priifung von Indikation und
Form einer KET erfordert der Ubergang
(Transition) in die Erwachsenenmedizin
in D-A-CH aufgrund anderer, meist der
KET nicht genligenden Strukturen eine
umfassende Vorbereitung der Patienten
und deren sozialen Umfeldes sowie eine
geordnete Ubergabe von 3rztlichen und
diatetischen Informationen. Dies muss
bereits friihzeitig im Jugendalter einset-
zen und ist mit der Volljahrigkeit nicht
abgeschlossen. Die vorliegende Uber-
sicht ergdnzt nach Literatursuche und
Expertenrunde ein existierendes Transi-
tionsmodell fir Epilepsiepatienten um
aktuelle Empfehlungen zur Transition bei
KET. Grundlage der vorliegenden Emp-
fehlungen sind eine Literaturrecherche
(Stand Januar 2020) zu den Stichworten
.ketogene Didten" und ,Transition" sowie
die Ergebnisse eines Expertentreffens im
Januar 2020 in Frankfurt am Main (KET-
Arbeitskreis). Vorschldge zur strukturier-
ten Transition bei KET wurden in Anleh-
nung an aktuelle kanadische Empfehlun-
gen zur Transition bei Epilepsiepatienten
erarbeitet [1].
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Schliisselworter

Transition - Ketogene Erndhrungsthe-
rapien - ketogene Didt - pharmakoresis-
tente Epilepsie - modifizierte Atkinsdiat
- Glut1-Defekt - Pyruvat-Dehydrogena-
semangel - Low Glycemic Index Treatment

Transition in ketogenic diet the-
rapies — recommendations for a
structured transfer protocol into
adulthood

Abstract

Ketogenic dietary therapies are etab-
lished treatments for selective metabolic
diseases and intractable childhood epilep-
sies. When pediatric patients reach adult-
hood the indication for and the type of
KDT need to be reevaluated. The transition
into adult medicine needs to be planned in
adolescence and does not end with full age.
Structures of adult medicine are different
and often insufficient to meet the medi-
cal and dietary needs of these patients. A
structured preparation of patients and a
standardized transfer of medical/dietary
information are essential. Here we provide
recommendations for transition of patients
treated with ketogenic dietary therapies,
based on literature search, expert opinion,
and an existing guideline for transition in
epilepsy patients in Canada [1].
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Einleitung: Ketogene
Erndhrungstherapien (KET)

Ketogene Erndhrungstherapien (KET,
ehemals ketogene Diiten) sind fettreiche
kohlenhydratreduzierte Didten, die den
metabolischen Zustand des Fastens imitie-
ren. Deren Durchfiihrung unterliegt arztli-
cher und didtetischer Begleitung, mit dem
Ziel, eine permanente Ketose aufrecht-
zuerhalten. Diese wirkt durch komplexe
Mechanismen antikonvulsiv - daher sind
KET bei schwer therapierbaren Epilepsien
im Kindesalter indiziert. Die Ketone kon-
nen Glukose als primére Energiequelle des
Gehirns weitgehend ersetzen - KET sind
daher Therapie der Wahl bei zwei selte-
nen Erkrankungen des zerebralen Energie-
stoffwechsels: dem Glukose1-Transporter



(Glut1-Defekt) und dem Pyruvat-Dehyd-
rogenase (PDH)-Mangel [6]. Die Wirksam-
keit der KET wurde in zahlreichen Studien
bewiesen - daher werden diese Therapien
weltweit, insbesondere bei Kindern- und
Jugendlichen eingesetzt.

KET umfassen klassische ketogene Di-
iten (kKD), die modifizierte Atkinsdiat
(MAD) und das Low Glycemic Index Treat-
ment (LGIT). Zu Indikation, Durchfiihrung
und Risiken von KET sei auf die aktuellen
Empfehlungen einer internationalen Ex-
pertengruppe [7] und die AWMF-Leitlinie
.Ketogene Didten" verwiesen (http://bit.
ly/AWMF-LL, aktuell in Uberarbeitung).

KET bei Erwachsenen

Es gibt eine zunehmende Datenlage zu
Indikationen, Durchfiihrung und Therapie-
erfolg von KET bei Erwachsenen [3]. So sind
KET auch im Erwachsenenalter Therapie der
Wahl bei Glut1-Defekt und PDH-Mangel.
Die Mehrzahl der von Transition Betroffe-
nen sind jedoch Patienten mit Epilepsiesyn-
dromen und schwer behandelbaren Epilep-
sien, die aufgrund guter Anfallskontrolle
unter KET diese Therapie fortfiihren sollten.
Weitere in Diskussion befindliche und der-
zeit nicht fest etablierte Anwendungen von
KET bei Erwachsenen sind milde kognitive
Beeintrachtigung, Migrane, Motoneuron-
Erkrankungen und Multiple Sklerose [8].
.Low-Carb"-Didten zum Abnehmen oder
als Lifestyle-Diat sind keine medizinischen
Indikationen und damit nicht Gegenstand
dieser Ubersicht.

Das Problem Transition

Transition ist definiert als ... geplante
und gezielte Uberfiihrung von Jugendli-
chen und jungen Erwachsenen mit chroni-
schen Krankheiten von kinderzentrierten zu
erwachsenenorientierten Versorgungssys-
temen" [9]. Transition ist nach der Behin-

dertenkonvention der UN verbrieftes Recht
und seit 2008 in Deutschland gesetzlich
verankert. Dieser Ubergang vom Jugend-
lichen zum Erwachsenen ist fiir Patienten,
Eltern, Betreuer und behandelnde Arzte
gleichermaBen eine Herausforderung. Dies
trifft im besonderen MaBe auf Jugendliche
mit komplexer Grunderkrankung, Mehr-
fachbehinderung oder schwer behandel-
baren Epilepsien zu, da diese Patienten die
Zusammenarbeit mehrerer Fachdisziplinen
flir ihre Betreuung brauchen.

Wenn KET im Rahmen der padiatrischen
Behandlung indiziert und erfolgreich wa-
ren, mochten diese Patienten und/oder
deren gesetzlichen Betreuer die Therapie
oft auch im Erwachsenenalter fortfiihren.
Von Seiten der weiterbetreuenden Arzte
und Institutionen bestehen jedoch haufig
wenig Kenntnis und teils viel Unverstand-
nis tber diese diatetischen-medizinischen
Therapien. Fachkundige Diatberatung
fehlt meistens ebenso wie arztliches Wis-
sen Uber Effektivitat, Anwendung und Ne-
benwirkungen dieser Therapien [10].

Jugendliche mit KET oder deren Ver-
sorger sind in der Regel geschult und er-
fahren im tiglichen Umgang mit der Diat.
Sie nutzen moderne Medien und sind
bei guter Effektivitdt motiviert, ihre Diat
fortzufiihren. Die Stoffwechselsituation
ist in der Regel stabil. Dennoch bendtigen
sie auch im Erwachsenalter, ebenso wie
Sorgeberechtigte und Betreuer Didtbera-
tung und die regelmaBige Mitbetreuung
durch einen KET-kundigen Arzt. Die Pati-
enten sind mit Erreichen der Volljdhrigkeit
selbstverantwortlich, missen aktiv ihre
Diat, Arzttermine, Verlaufskontrollen und
Birokratie wie Versicherungen, Kosten-
libernahmen etc. organisieren. Ohne Vor-
bereitung sind sie, ihre Sorgeberechtigten
und Betreuer damit meist Uberfordert.
Erforderlich ist daher eine strukturierte
Vorbereitung, die bereits im Jugendal-
ter einsetzen muss. Bei Jugendlichen mit
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Abb. 1: Zeitstrahl und Element der Transition bei Epilepsiepatienten (nach [1])
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Mehrfachbehinderung missen KET durch
ein ganzes Betreuerteam in Werkstatt und
Wohnstatte etabliert werden.

Empfohlene Zeitachse
(Abbildung 1)

Der Ubergang in das Gesundheitssys-
tem flir Erwachsene sollte friih vorbereitet
werden und ist nicht beendet, wenn der
junge Erwachsene die Padiatrie verlasst. Er
sollte in sieben Stufen im 12. Lebensjahr
beginnen und bis zum 20. Lebensjahr ab-
geschlossen sein (Abbildung 1) [1].

Bereits friih, d. h. mit Erreichen der Pu-
bertdt, sollte das Konzept der Transition
vorgestellt sowie Ressourcen und Risiko-
faktoren gepriift werden (Abb. 1, Schritt
1, 2, 4). Der Transitionsprozess bietet auch
Vorteile: so kdnnen Diagnosen neu iber-
dacht und ggf. mit aktueller Diagnostik
erganzt werden (Abb. 1, Schritt 5); mit
Eintritt in das Erwachsenenalter sind zu-
dem zusatzliche Medikamente zugelassen
und damit verfiigbar. Mit Erreichen des
17. Lebensjahres, bei weiterhin bestehen-
der Indikation fiir die Fortfiihrung der
KET, sollten dann Kenntnisse des Patien-
ten bzw. dessen Sorgeberechtigten iiber
die Anwendung einer KET mittels eines
standardisierten Erhebungsbogens iliber-
priift und eine padiatrische Entlassmappe
angefertigt werden (Abb. 1, Schritt 7).

Im Folgenden sind die fiir die KET er-
ganzenden Fragen und KET-spezifischen
Inhalte der padiatrischen Entlassmappe in
Tabelle 1 aufgefiihrt:

«Padiatrische Entlassmappe”

Die Padiatrische Entlassmappe sollte fiir
jeden Patienten individuell vorbereit und
erstellt werden. Sie besteht aus fiinf Teilen:

Teil (A) enthilt eine Ubersicht der
bisherigen Krankengeschichte unter Ein-
schluss der anamnestischen, anfallssemio-
logischen, (mutmaBlich) 4tiologischen und
aktuell klinisch relevanten Daten. Letzteres
bezieht auch den Stand der kognitiven,
emotionalen und sozialen Entwicklung des
Teenagers zum Zeitpunkt der Transition
mit ein. Daneben ist eine Ubersicht {iber
die bisherige Diagnostik aus klinischen und
apparativen Untersuchungen (incl. EEG, La-
bor, Stoffwechseldiagnostik, bildgebende
und genetische Untersuchungen) erforder-
lich - insbesondere, um ggf. sinnvolle Neu-
beurteilungen (z. B. molekulargenetische
Untersuchungen gemaB letztem wissen-
schaftlich erreichbaren Stand) hervorzuhe-
ben. Erganzt werden sollte dieser Teil durch
die Angaben zur erfolgten und aktuellen
Therapie (z.B. auch generelle Angabe per
Kreuzchen zu erfolgten Therapieoptionen



Tab. 1a: Transitionsfragebogen ELTERN - BETREUER - SORGEBRECHTIGTE

Nein, weiB Nein, aber WeiB/macht | Ist fiir mein | Trifft auf
FRAGEN mein Kind mein Kind mein Kind Kind klar/ mein Kind

nicht lernt hier (bereits) die Regel nicht zu
dazu teilweise

1 Mein Kind versteht seine gesundheitliche Situation und wie seine Erkran-
kung zu behandeln ist (Anfallsform, Notfallbehandlung, Dauertherapie).

9 Mein Kind kann AuBenstehenden seine Erkrankung erkléren (z. B. beim
Arzt oder Notfallversorger, Schule, am Arbeitsplatz).

3 Mein Kind nimmt aktiv an Gespréachen zu seiner Erkrankung im Rahmen
der medizinischen Versorgung teil.

Mein Kind organisiert Angelegenheiten seine Erkrankung betreffend
4 selbst (Einnahme von Medikamenten, Organisieren von Arztterminen,
Abheften und Bereithalten von Laborbefunden).

5 Mein Kind weiB, wie ein Behandlungstermin vereinbart wird.

e Mein Kind kann Behandlern den Einfluss seiner Erkrankung auf seine
Lebensumsténde erldutern.

7 Mein Kind hat einen Strategie, wenn es sich gestresst, deprimiert oder
angstlich fiihlt.

8 Mein Kind kennt den Einfluss der Erkrankung auf zukiinftige Lebensas-
pekte wie Prognose der Erkrankung, Heirat, Kinderwunsch etc.

9 Mein Kind weiB, wie es krankenversichert sein wird, wenn es nicht mehr
liber die Eltern versichert sein sollte.

10 Mein Kind hat bei Arztbesuchen auch stets Zeit fiir ein Gesprach mit dem
Behandler allein (ohne Eltern/Betreuer o. 4.).

1 Mein Kind spricht iiber den Zusammenhang von Drogen, Alkohol etc. im
Zusammenhang zu seiner Erkrankung.

Mein Kind hat Gelegenheit zu Gespréachen liber Sexualitat und Eltern-
12 schaft (u.a. im Zusammenhang mit seiner Erkrankung) (Einvernehmlich-
keit, sexuell iibertragbare Erkrankungen, Verhiitung).

13 Mein Kind kann in Phasen mit erhéhtem Stress/Druck auf Freunde, Familie
oder anderweitige Unterstlitzung zahlen.

14 Mein Kind kennt die Berufswiinsche, die mit einer Epilepsie nicht verwirk-
licht werden konnen.

15 Mein Kind kennt den (rechtlichen) Zusammenhang von Fahreignung (Fiih-
ren eines Kfz o. 4.) und Epilepsie (Fiihrerscheineignung, Fahrschule u. a.).

16 Mein Kind kennt seine Rechte als Mensch mit einer chronischen Erkrankung
in unserer Gesellschaft (bzgl. Schule, Gemeinschaftsleben, Berufsleben).

Nein, weil3 Nein, aber WeiB/macht | Ist fiir mein | Trifft auf
Kind klar/ mein Kind

ZUSATZFRAGEN BEI KET mein Kind mein Kind mein Kind

nicht lernt hier (bereits) die Regel nicht zu
dazu teilweise

17 Mein Kind kann die Art seiner Ketogenen Erndhrungstherapie benennen und
kennt den zuldssigen Anteil an Kohlenhydraten in dieser Diat.

18 Mein Kind hat eine Schulung zu Ketogenen Ernihrungstherapien erhalten.
19 Mein Kind hat ein Ketosemessgerit und kann damit auch selbst messen.

20 Mein Kind kennt seine Zielwerte fiir die zu messende Ketose.

21 Mein Kind hat Urinteststreifen zur Ketosemessung und kann damit umgehen.

Mein Kind kann selbst Mahlzeiten der Ketogenen Erndhrungtherapie zube-
22 reiten.

23  Mein Kind kennt Diatfehler.

24 Mein Kind kennt Situationen, die seine Ketose negativ beeinflussen konnen.
25 Mein Kind kennt Medikamente, die seine Ketose negativ beeinflussen kénnen.
26 Mein Kind weiB, wie es reagieren muss, wenn es zu Distfehlern gekommen ist.

27 Mein Kind hat selbstdndig Kontakt zu einer Didtberatung oder kann diesen
herstellen.

Mein Kind weiB, welche Didtberatung ihm auch als Erwachsener weiterhelfen
28 kann.

29 Mein Kind ist bereit fiir die Transition.
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Fortsetzung Tab. 1a: Transitionsfragebogen ELTERN - BETREUER - SORGEBRECHTIGTE

Zusatzfragen fiir Eltern / Betreuungspersonen

Nein, weiB
mein Kind
nicht

dazu

Nein, aber
mein Kind
lernt hier

Trifft auf
mein Kind
nicht zu

Ist fiir mein
Kind klar/
die Regel

WeiB/macht
mein Kind
(bereits)
teilweise

... ist mir das Recht meines Kindes auf Vertraulichkeit und Einverstandnis

bekannt.

... sind mir Quellen und Ressourcen in unserem Gesellschafts-/Gesund-
heitssystem zur Unterstiitzung der Transition zur Unterstlitzung der
Transition/des Prozesses zur Weiterversorgung in der Erwachsenenmedizin

bekannt.

... arbeite ich zusammen mit meinem Kind an einem Plan fiir den Uber-

gang in die Erwachsenenmedizin.

... sind mir zukiinftige Wohnbediirfnisse fiir mein Kind klar.

... kenne ich UnterstiitzungsmaBnahmen bei Behinderungen.

... kenne ich Finanzierungsquellen fiir die Bediirfnisse meines Kindes.

... habe ich Vorkehrungen im Falle meines unerwarteten Todes (Nachlass)

getroffen

... glaube ich, meinem Kind Selbststédndigkeit und die Fahigkeit, sich selbst

zu vertreten, mitgeben zu kdnnen.

... spreche ich mit meinem Kind tiber Berufswiinsche/-plane und inwie-
weit die Gesundheits-/Krankheitsumstinde dies beeinflussen.

wie medikamentose Therapie, metabolische
Therapie mittels KET, Epilepsiechirurgie,
Stimulationsverfahren (Vagusnervstimula-
tion, Tiefenhirnstimulation), mit aktuellen
Serumspiegeln fiir die aktuelle Pharmako-
therapie. Bisherige Nebenwirkungen der
KET und deren weitere Therapie werden
angemerkt.

Bei Stoffwechseldefekten beinhaltet
dieser Teil eine kurze Ubersicht iiber die
Erkrankung bzw. entsprechende fachspe-
zifische Seiten, die dartiber aufklaren.

Teil (B) enthilt Ergebnisse der (neu-
ro-)psychologischen Untersuchungen
und Angaben zu sozialrechtlich wich-
tigen Aspekten (Grad der Behinderung,
Merkzeichen, Pflegegrad, sozialrechtli-
cher Support u.a.).

Teil (C) enthilt die Transitionsfrage-
bogen fiir Patient sowie seiner Eltern/

Sorgeberechtigte/Betreuer (siehe Tabelle
1a, b).

Teil (D) enthilt einen Notfallplan/Plan
zur Abortivmedikation und/oder Plan bei
Stoffwechselproblemen i. R. der Therapie
(z. B. bei KET). Hier werden auch bekann-
te Nebenwirkungen und die empfohlenen
Kontrollen aufgezahlt.

Teil (E) definiert die sich aus der bis-
herigen Behandlung und ggf. mit dem
Patienten zusammen formulierten in die
Zukunft gerichteten Behandlungsziele. Er-
ganzt wird dies durch kurze Angaben zum
sozialen und finanziellen Rahmen des zur
Transition anstehenden Teenagers.

Teil (F) enthilt alle Kontaktdaten der
spezialisierten Einrichtungen bzw. Fach-
kollegen mit Kenntnissen der KET (Liste
der Epilepsiezentren, Liste der Erndh-
rungsfachkrafte).

A

Kinderhellkunde Erwachsenen-Medizin
/_ universitire \
Spezialambulanzen
Neuropadiater
Kinderarzt m Hausarzt — Neurologe
Ganzheitliche Medizin Organmedizin
arztlich gefiihrt Selbstverantwortung

Didtberatung

/

Abb. 2: Die verschiedenen Versorgungssysteme in Kinderheilkunde und Erwachsenen-Medizin in

Deutschland
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Transitionsprobleme bei KET

Die Strukturen des Gesundheitssystems
fuir Erwachsene in Deutschland unterschei-
den sich maBgeblich von denen der Padi-
atrie. Wahrend die meisten Neuropadiater
Kenntnisse im Umgang mit KET haben und
zusammen mit Erndhrungsfachkraften und
dem betreuenden Kinderarzt die Betreu-
ung des Patienten Ubernehmen kdnnen,
trifft dies fiir Neurologen und Internisten
nicht zu. Es gibt in Deutschland auch deut-
lich weniger interdisziplindre Angebote
fiir erwachsene Patienten mit komplexen
Erkrankungen: wahrend in der Padiatrie
ein Sozialpadiatrisches Zentrum (SPZ) auf
500.000 Einwohner kommt, ist flir Erwach-
sene ein MZEB auf eine Million Einwohner
geplant. Auch bei der didtetischen Versor-
gung besteht eine andere Situation - wah-
rend SPZs und péadiatrische Stoffwechsel-
zentren hdufig Erndhrungsfachkrifte im
Team haben, ist dies bei Erwachsenen und
Medizinischen Zentren fiir Erwachsene
mit Behinderung (MZEB) oft nicht vorge-
sehen und damit nicht finanziert. Vielfach
ist die Uberweisung an eine niedergelas-
sene Erndhrungsfachkraft in freier Praxis
die einzige Mdglichkeit fiir den Patienten,
Unterstlitzung zu bekommen. Dies ist sche-
matisch in Abbildung 2 dargestellt.

Soziookonomische Faktoren

Der Ubergang von einer padiatrischen
zu einer erwachsenenzentrierten medizi-
nischen Versorgung ist, insbesondere fiir
Kinder und Jugendliche mit einer Epi-
lepsie oder Stoffwechselstérung, sowie



Tab. 1b: Transitionsfragebogen TEENAGER

[op I @]

10

1
12

13
14

15

16

17

18

19

20

21
22
23

24
25

26

27
28

Ist neu, Mache ich

FRAGEN muss ich teilweise

lernen

Ich kann meine gesundheitliche Situation beschreiben
und die notwendigen medizinischen Bediirfnisse erklaren.

Ich kenne auslésende/triggernde Faktoren fiir meine Anfélle
und weiB, wie deren Einfluss zu vermindern ist.

Ich weiB, was bei mir im Notfall zu tun ist
(Erste Hilfe, Notfall-Medikation, Info an Rettungsdienst/Notarzt).

bei Auftreten ungewohnlicher Veranderungen im Zusammenhang mit
meiner Erkrankung (z. B. Nebenwirkungen der Medikation).

Ich kenne die Wirkstoffe und die Handelsnamen meiner Medikamente.

Ich weiB iiber die korrekte Einnahme meiner Medikamente (Art der Ein-
nahme, Zeitpunkte u. a.) Bescheid und ...

... ich habe ein System, mit dem ich mir die regelmaBige Einnahme der
Medikamente in Erinnerung rufen kann/erleichtere.

Ich weiB, wann, bei wem und auf welche Weise ich neue Medikamente
bekomme, wenn mein Vorrat zu Ende geht (z. B. Rezeptausstellung).

Ich habe Informationen erhalten, dass und auf welche Weise bestimmte
Medikamente Schwangerschaft und Verhiitung beeinflussen.

Ich kenne die Kontaktdaten zu meiner/m Arztin/Arzt, um einen Termin zu
vereinbaren/zu dndern.

Vor einem Arzttermin stelle ich meine Fragen zusammen.

Die Informationen zu meiner Erkrankung (Anfallskalender, Termine,
Medikamenten(liste), Verlauf u. a.) habe ich gebiindelt beisammen.

Ich kann meine Arzttermine allein wahrnehmen.

Ich habe bei Arztbesuchen auch stets Zeit fiir ein Gesprach mit dem
Behandler allein (ohne Eltern/Betreuer o. 4.).

Wihrend der Arzttermine spreche ich fiir mich und kann meine Wiinsche
und Bediirfnisse selbst formulieren/auBern.

Ich habe bereits Gespriche tiber Sexualitit und Elternschaft (im Zusam-
menhang mit meiner Erkrankung) mit meinen Behandlern fiihren kénnen
(Einvernehmlichkeit, sexuell tibertragbare Krankheiten, Verhiitung).

Ich kenne den Zusammenhang von Faktoren der alltdglichen Lebensge-
staltung zu meiner Erkrankung (z. B. Schlafentzug, Konsum von Alkohol
oder Drogen, u.a.)

Ich kenne den (rechtlichen) Zusammenhang von Fahreignung (Fiihren
eines Kfz o. 4.) und Epilepsie (Fiihrerscheineignung, Fahrschule u.a.).

Ich habe Informationen dariiber, wie meine Gesundheit/Erkrankung Ein-
fluss auf meine Berufswahl, Ausbildungsmdglichkeiten und zukiinftige
Berufstatigkeit hat.

Ich weiB Uber gesetzliche Regelungen im Zusammenhang mit einer chro-
nischen Erkrankung/Epilepsie Bescheid und wie ich zusitzliche Hilfestel-
lungen in diesem Zusammenhang bekommen kann.

Ich kenne die Leistungen meiner Krankenkasse im Zusammenhang mit
meiner Erkrankung.

Ich weiB, wie es mit meiner Krankenversicherung weitergeht, wenn ich
nicht mehr liber meine Eltern versichert sein sollte.

Ich kann die Begriffe Privatsphire und Vertraulichkeit im Zusammenhang
mit meiner Erkankung einordnen und wie im Arzt-Patienten-Verhaltnis
Entscheidungen getroffen werden.

Wenn ich mich dazu entscheide, so weiB ich, wie ich meine Epilepsie
gegeniiber Freunden, Klassenkameraden, Kollegen etc. offenlege.

Ich weiB, wie ich Unterstiitzung erhalten kann, wenn ich mich (durch
meine Erkrankung) gestresst, deprimiert oder éngstlich fiihle.

Ich kann die Unterschiede zwischen Kinder-/Jugendmedizin und Erwach-
senenmedizin einschatzen und weiB, was ich (an geanderten Bedingun-
gen) bei Versorgung als Erwachsener zu erwarten habe.

Ich habe einen Epilepsieausweis/Epilepsiepass.

Ich habe an einer Schulung fiir Epilepsie-Patienten teilgenommen.
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Mache ich
regelmiBig

Trifft auf
mich
nicht zu




Fortsetzung Tab. 1b: Transitionsfragebogen TEENAGER

Mache ich
teilweise

Mache ich
regelmiBig

Trifft auf
mich

Ist neu,
muss ich

ZUSATZFRAGEN BEI KET

lernen

29 Ich kann die Form meiner Ketogenen Didt benennen und kenne den zulds-

sigen Anteil an Kohlenhydraten in dieser Diat.

30

Ich habe eine Schulung zur Ketogenen Erndhrung erhalten.

31 Ich habe ein Ketosemessgerit, kann damit auch selbst messen.

32 Ich kenne meine Zielwerte fiir die zu messende Ketose.

33 Ich habe Urinteststreifen zur Ketosemessung und kann damit umgehen.

34 Ich habe einen Ausweis fiir die Therapie mit Ketogener Erndhrungstherapie.
35 Ich kann selbst Mahlzeiten der Ketogenen Erndhrung zubereiten.
36 Ich kenne Situationen, die meine Ketose negativ beeinflussen kdnnen.

37 Ich weiB, wie ich reagiere, wenn es zu Distfehlern gekommen ist.

38 Ich habe Kontakt zu einer Diitberatung oder kann diesen herstellen.

39 Ich weiB, welche Didtberatung mir auch als Erwachsener weiterhelfen kann.

flr ihr soziales Umfeld mit vielen Wech-

seln und Neuerungen behaftet. Mit dem

Ubergang der medizinischen Betreuung

ins Erwachsenenalter gehen neue soziale

Anforderungen, unbekannte gesetzliche

Bedingungen und Unterstiitzungsmdog-

lichkeiten einher. Bei circa 40 % aller

chronisch kranken Jugendlichen gelingt
der Ubergang nicht oder nur verzogert

[5]. Dabei bietet die Transition bei Patien-

ten mit komplexen Epilepsien aufgrund

der altersspezifischen Veranderungen
der Epilepsien die Chance einer Neube-
wertung von Diagnostik und Therapie

[9]. Strukturierte Transitionsprogramme,

z. B. das ,Berliner Transitionsprogramm®”

kénnen helfen den Ubergang zu sichern,

Informationen fiir Betroffene und Arzte

zu vermitteln und mit einem fallbeglei-

tenden Case-Management, finanziert

durch Krankenkassen, unterstiitzen [4].

Dabei gilt es nicht nur zum Zeitpunkt der

Transition.

e den Ubergang schrittweise und unter
Zuhilfenahme von Familie, Schule und
kommunaler Hilfen (z. B. Einzelfallhil-
fen) mit dem Betroffenen vorzuberei-
ten,

* medizinische und teilhabeorientierte
Ziele neu zu fassen und

¢ die Motivation und Wiinsche des Be-
troffenen ernst zu nehmen,

sondern vor allem Sicherheit und Un-

abhdngigkeit im Umgang mit der KET

herzustellen und in der angestrebten Le-
benswelt des herangewachsenen Patien-
ten zu etablieren.

Ungeklarte Fragen

Noch fehlen ausreichende Daten zu
KET im Erwachsenenalter, um Empfehlun-
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gen zu den verschiedenen Didtformen zu
geben. Generell sind klassische ketogene
Didten fiir Erwachsene auch bei Thera-
pieerfolg nur sehr schwer durchzuhalten
- einfacher durchzufiihrende Didten wie
die modifizierte Atkinsdiat (MAD) und
das Low Glycemic Index Treatment (LGIT)
werden dagegen zunehmend und auch
nachhaltig eingesetzt [8]. Potentielle Ne-
benwirkungen der KET missen weiterhin
regelmaBig erfasst werden und die Indi-
kation/Fortfiihrung der KET entsprechend
gepriift werden. Es besteht Konsens, dass
bei Stérungen des zerebralen Energiestoff-
wechsels wie Glut1-Defekt und Pyruvat-
Dehydrogenase-Mangel, bei denen Ketone
als alternative Energietrdger intrazerebral
Glukose ersetzen, die KET, die eine hohe Ke-
tose erreicht (in der Regel eine kKD) durch-
geflihrt werden sollte. Im Gegensatz dazu
ist es bei schwer therapiebaren Epilepsien
unklar, ob die Hohe der Ketose {iberhaupt
entscheidend ist [6, 7].

Zur Anwendung von KET bei Schwan-
gerschaftund Stillzeit sowie zu moglichen
Medikamenten-Interaktionen von Anti-
konvulsiva mit KET liegen nur einzelne
Fallberichte vor - hier sind derzeit keine
Empfehlungen maglich [11].

Schlussfolgerung und
zukiinftige Herausforderungen

Wie bei vielen anderen hochspezia-
lisierten Therapien von seltenen padia-
trischen Erkrankungen auch, stellt die
Phase des Erwachsenwerdens unter ei-
ner KET eine besondere Herausforderung
dar. Die Uberfiihrung von Jugendlichen
und jungen Erwachsenen von kinder- zu
erwachen-orientierten Versorgungssys-

19. Jg. (2020) Nr. 4

nicht zu

temen bedarf einer zielorientierten Pla-
nung (="Transition"). Darauf haben die
Patienten nach der Behindertenkonven-
tionder UN, auch in Deutschland seit 2008
gesetzlich verankert einen Anspruch. Wir
halten es fiir wichtig, beim Transitions-
prozess die Ziele der KET zusammen mit
dem Patienten selber, ggfs. mit den Sor-
geberechtigten/Betreuern, Arzten/-innen
und Erndhrungsfachkriften neu (am bes-
ten schriftlich) festzulegen.

Analysiert man die Transition von Pati-
enten unter KET in Deutschland, mangelt
es derzeitallerdingssowohlan ausreichend
wissenschaftlichen Daten zu KET bei Er-
wachsenen als auch an organisatorischen
und personellen Strukturen einschlieBlich
der finanziellen Vergiitung der an der
Transition beteiligten Berufsgruppen. Eine
Umfrage im unseren Fachkreis ergab, dass
nurinzweivon 11 Zentren ein erfolgreiches
Transitionsprogramm besteht.

Aus unserer Sicht sollte die Berufs-
gruppe der Erndhrungsfachkréfte die Pa-
tienten fiir die gesamte Dauer der KET (z.T.
viele Jahre) betreuen und die Kompetenz
dafiir in ihrer Berufsausbildung oder als
Zusatzqualifikationstrukturierterwerben.
Im &rztlichen Bereich pladieren wir eher
fiir einen Wechsel vom (Neuro-)Padiater
zu einem Erwachsenen-Mediziner (u.a.
Neurologen, Internisten), ggfs. in einem
spezialisierten tiberregionalen Zentrum (s.
Abbildung 2). Dieser benétigt allerdings
Fortbildungsangebote zum Thema ,KET",
um - z. B. per ,Telemedizin" - den Haus-
arzt vor Ort beratend zur Verfligung zu
stehen. Sicher wird eine langfristige KET
im Erwachsenenalter nur gelingen, wenn
diese gemeinsam mit dem Patienten ziel-
orientiert und mdoglichst einfach durch-
gefiihrt wird.
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