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Introduction :

Le régime cétogene est un régime alimentaire permettant d’obtenir
un état de cétose c'est-a-dire une production de corps cétoniques, I'objectif
étant de dévier le métabolisme énergétique vers I'oxydation des acides gras.
Ce régime est assez déroutant pour les professionnels et les patients
puisqu’il va a I'encontre des régles classiques de I'équilibre en intégrant une

proportion de lipides pouvant atteindre 90% de I'apport énergétique.

Depuis l'antiquité le jelGne (qui induit une production de corps
cétoniques) est utilisé pour améliorer les patients épileptiques mais ce n’est
qu’au cours du début du 20°™ siécle que certains praticiens de la clinique
Mayo aux Etats Unis ont cherché a développer un régime permettant de
reproduire le jelne sur le plan métabolique sans déperdition calorico
protidique. Ce régime extrémement pauvre en hydrates de carbone et riche
en lipides s’est révélé efficace pour réduire les crises d’épilepsie. Le régime

cétogene était né !

Cependant par la suite, [I'amélioration des médicaments
antiépileptiques qui se sont montrés plus efficaces et mieux tolérés a
progressivement limité les indications du régime cétogene. Ce n’est que
dans les années 1990 que ce régime est redécouvert notamment dans
certaines indications d’épilepsies pharmaco résistantes qui représentent de
facon constante de 20 a 30 % des épilepsies. Depuis, de nombreux auteurs
ont cherché a comprendre les mécanismes d’action et a développer des

protocoles de prises en charge et de suivi des patients.

Aujourd’hui, plusieurs types de régimes cétogeénes sont a I'étude a
c6té du régime classique pour essayer d’assouplir les régles strictes de
calcul et d’alléger les contraintes pour les familles et la complexité de mise
en place : régime Modifié ATKINS, régime riches en triglycérides a chaine

moyenne (TCM), régime a index glycémique(IG) bas).




1. Principes du régime cétogene: Voies métaboliques

utilisées ou comment obtenir I’état de cétose ?

Dans le régime cétogéne I'apport de glucides est extrémement limité

et le glucose est peu disponible pour le métabolisme énergétique. Les lipides

sont par contre apportés en grande quantité et vont étre oxydés via la B
oxydation des acides gras (AG) dans les mitochondries entrainant une
production massive d’acétyl-CoA ; Le cycle de Krebs du fait de cette

production importante va saturer et les excédents vont étre transformés en

corps cétoniques dans le foie.
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Poxydation des acides
gras et par la production
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les tissus périphériques.




Le cerveau n’a pas la capacité métabolique d’utiliser directement les
acides gras pour sa production énergétique. Par contre, les corps cétoniques
qui traversent la barriere hématoencéphalique peuvent étre utilisés par le

cerveau comme source d’énergie lorsque le glucose manque.

Dans le cadre du jeune ou d’un régime trés pauvre en glucides, la
cétogenese va s'installer dans les 1 & 2 jours, aprés l'utilisation des réserves

de glycogéne et la phase de néoglucogenese.
Le schéma ci-dessous montre la production d’énergie au niveau cérébrale:

- A partir du glucose s'il est disponible ; Nécessité du transporteur
GLUT1 pour traverser la barriere hématoencéphalique
- A partir des corps cétoniques produits par le foie en cas de carence

glucidique et d’excés d’oxydation des lipides.

Production énergétique cérébrale a partir du glucose ou des corps cétoniques (issu du « protocole
pour la mise en route et la poursuite du régime cétogene » / consensus francophone édition n°2 (1))
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L’état de cétose engendré par le régime cétogéne est a surveiller car
il est le ttmoin de l'efficacité du régime mais aussi parce que I'accumulation
des corps cétoniques en exces dans le sang peut entrainer une acidose

métabolique.

La cétose peut étre surveillée par un dosage de la cétonémie (prélevement

de sang) et/ou de la cétonurie (bandelette urinaire ou analyse urine).

Il est conseillé de surveiller I'état de cétose quotidiennement lors de la mise
en ceuvre du régime; la plupart du temps cette surveillance se fait par

bandelette urinaire.
Une cétonurie a 1 croix montre une cétose insuffisante.
Une cétonurie a 2 ou 3 croix est I'objectif

Une cétonurie a 4 croix montre une cétose trop importante qui peut étre le

signe d’'un régime trop sévére mais aussi d’'une hydratation insuffisante.

Pour le domicile, les parents seront formés a la surveillance de la cétose par
bandelette urinaire, 2 fois par semaine en systématique (consensus
francophone) et en cas d’apparition de vomissements, de mauvaise haleine
(racétone est éliminé, entre autre, par voie respiratoire donnant une odeur
particuliere a I'haleine), ou de modifications dans la survenue des crises

d’épilepsies.

2. Les différents régimes cétogenes :

Tout régime capable d’induire un état de cétose (mesures sanguines

ou urinaires) peut étre qualifié de cétogene.

Cependant la maijorité des études et publications sur I'efficacité du régime
cétogéne ont été faites sur le régime cétogene classique. Ce n'est que
depuis les années 2000 que quelques équipes essaient de comparer
I'efficacité d'autres types de régimes avec des résultats plutdt

encourageants.

—
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a) Lerégime cétogéne classigue :

Le régime cétogéne classique est un régime thérapeutique
permettant d’induire un état de cétose tout en apportant un apport
énergétique et protidique suffisant pour permettre la croissance et le

développement de I'enfant.

Il repose sur un apport proportionnel entre I'apport de lipides d’une

part et les apports non gras (protéines + glucides) d’autre part.

On parle de régime 4 a 1 le régime pour lequel pour 1 g de non gras, le
régime apporte 4 g de lipides. L'implication de I'équipe diététique est donc
indispensable pour calculer de facon précise les besoins calorico protidiques
et définir les apports respectifs en protéines, lipides et glucides. D’autre par

I'éducation des parents et de I'enfant va étre indispensable et complexe.

Plus la proportion de lipides est importante, plus le régime va étre
contraignant car limitant les apports glucidiques.

La prescription du régime cétogéne doit étre médicale, dépendant de
la pathologie, de la sévérité de I'épilepsie et de I'age de I'enfant. Pour les
enfants de moins de 3 ans, le régime sera au maximum a 3 a 1, alors que

pour les plus grands il pourra atteindre 4 alou5a 1.

b) Le régime Modifié ATKINS

Le régime Modifié ATKINS est un régime trés restrictif en glucides
mais pour lequel les apports de lipides et de protéines ne sont pas contrblés
et peuvent étre consommés a volonté. Il est donc plus facile a mettre en
ceuvre et plus permissif du fait que seuls les apports en glucides sont
guantifiés. Les calculs sont plus simples mais il convient quand méme de se
référer aux tables de composition des aliments pour prendre en compte

'ensemble des apports glucidiques de chaque aliment.

Il est généralement débuté avec un apport de 10g de glucides par jour pour

étre éventuellement augmenté a 15 ou 20g en fonction de I'état de cétose.

Ce régime commence a étre assez répandu dans les pays anglo-
saxons mais reste encore peu utilisé en France. Dans une étude réalisée
entre 2001 et 2008 (2), le Dr AUVIN a étudié I'évolution de la prescription du




régime cétogene en France chez I'enfant montrant une progression de son
utilisation et une évolution des modalités de mise en place mais le régime
Atkins restait en 2008 encore peu utilisé seulement par un seul centre sur les
20 centres questionnés. Depuis il y a au moins 2 centres de neuro pédiatrie

sur Paris et Lille I'utilisant.

Depuis les années 2000, de plus en plus d’études semblent montrer
une efficacité du régime modifié Atkins dans le traitement des épilepsies

réfractaires de I'enfant et de I'adulte (cf. paragraphe 3 ci-dessous).

Cependant il serait intéressant d’étudier non seulement l'efficacité
mais aussi les effets secondaires a long terme car, dans le régime Atkins les
apports en protéines atteignent souvent des proportions importantes jusqu’a
30% de I'apport énergétique total et parfois plus de 3 a 4 g de protéines par

kilos de poids ce qui pourrait avoir des répercussions sur la fonction rénale!

Les interrogations portent aussi sur les apports en protéines (trés contrélés
dans le régime classique) qui pourraient, en étant excédentaires, permettre
une production de glucose par la voie de la néoglucogenése, obligeant pour
conserver l'efficacité, a restreindre d’autant plus les apports en glucides du
régime. De ce fait, dans la pratique quotidienne a long terme il reste
contraignant du fait des apports glucidiques trés faibles alors que, dans le

méme temps, le régime cétogene classique a souvent pu étre élargi.

Cc) Lerégime aindex glycémigue bas

L’index glycémique d’un aliment représente sa propension a modifier

la glycémie ; lorsque I'lG est bas I'aliment ingéré modifie peu la glycémie.

L’objectif est d’obtenir un apport de glucides constant et a un faible taux pour
induire I'état de cétose mais avec une restriction moins drastique des
glucides ; ce régime apportant généralement 10% de l'apport énergétique
total en glucides, inclut uniqguement des aliments a IG bas (<50) c'est-a-dire
les céréales completes, les légumes secs, certains légumes et fruits ainsi

gue, bien entendu, tous les aliments ne contenant pas de glucides.

Comme dans le régime modifié Atkins, les apports en lipides et en protéines

sont laissés libres.




Quelgues études suggerent une efficacité comparable au régime classique

de ce régime, les résultats restant cependant a confirmer (3) (4).

d) Lerégime riche en triglycérides a chaine moyenne

Ce régime est un régime cétogéne classique enrichi en triglycérides

a chaine moyenne (TCM).

Les TCM ont une plus grande capacité cétogene que les TCL et en théorie le
fait de renforcée le régime en TCM pourrait permettre d’induire plus
facilement 'état de cétose. L'objectif est de permettre un méme niveau de
cétose mais avec un régime moins restrictif en glucides ou encore d’obtenir

une meilleure efficacité du régime en place.

Le régime a été développé initialement par Huttenlocher en 1971 (5) avec un
taux de TCM de 60% mais avec des effets secondaires gastro-intestinaux

importants limitant sa tolérance et son utilisation.

En 2008 Neal et son équipe ont repris le régime avec un taux de TCM
progressif de 30% a 45% de I'AET ; les taux de glucides et protéines étaient
respectivement de 15% et 10% de I'AET. Les résultats de cet essai
randomisé comparant le régime classique et le régime enrichi en TCM ont

montré une efficacité et des effets secondaires comparables (6).

Cependant dans sa pratique il semble que ce type de régime pose un
probléme d’appétence du fait de leur forte teneur en TCM, et il convient de
s’assurer du remboursement du colt des TCM qui n’est pas toujours pris en

charge dans les indications du régime cétogéne.

3. Indications et contre-indications du régime cétogene :

a) Indications dans les syndromes épileptiques :

C’est certainement dans les épilepsies que l'utilisation du régime

cétogene est la plus ancienne et la plus répandue.




20 a 30 % des épilepsies restent réfractaires aux traitements
médicamenteux, chiffres constants depuis de nombreuses années.
L’efficacité du régime cétogene pour traiter ces épilepsies est maintenant
bien établie. Une revue de la littérature (16 études retenues/ 972 enfants) a
ete faite par Keene en 2006 (7) montrant une efficacité du régime cétogene
dans une majorité des épilepsies réfractaires de I'enfant avec une réduction
de plus de 50% des crises pour pres de 50% des patients. Une étude
randomisée contrélée de haut niveau de preuve réalisée en 2008 par Neal
chez 145 enfants de 2 a 16 ans (8) a conclu sur l'efficacité du régime
cétogene avec une réduction de la fréquence des crises d’épilepsie de 50%

chez pres de 40% des patients.

L’efficacité est en général évaluée par rapport a la capacité a réduire
la fréquence des crises d’épilepsie mais plusieurs études montrent
également une amélioration comportementale et cognitive qui peut étre en
relation avec la diminution des crises mais aussi la réduction des

antiépileptiques (9) (10).

Les recherches se poursuivent pour permettre de préciser les indications
mais aussi le timing de mise en place du régime et pour comparer les

différents types de régimes.

En effet le régime cétogene est actuellement utilisé « en derniére intention »
aprés échec des thérapeutiques médicamenteuses et quelques auteurs se
posent la question d'une utilisation plus précoce notamment dans les

épilepsies séveres.

La complexité de mise en place et I'acceptation du régime & moyen
et long terme est aussi en question et de nombreux auteurs cherchent a
comparer le régime classique avec des régimes moins contraignants comme
le régime ATKINS modifié ou le régime enrichi en TCM. Plusieurs études ont
cherché a montrer I'efficacité des régimes cétogénes alternatifs : Kossov a
publié en 2003 et 2006, 2 études (11) (12) qui tendent a montrer une
efficacité comparable du régime ATKINS modifié sur le traitement des
épilepsies réfractaires. Dans son étude randomisée de 2008 (8) , Neal a
comparé le régime classique et le régime riche en TCM avec des résultats
comparables pour les 2 groupes de patients.




b) Dans le cadre de maladies métaboligues :

Dans le cadre des maladies métaboliques le régime cétogene est
mis en place comme traitement du déficit et hon comme traitement ou
contrble des crises épileptiques associées. A I'heure actuelle c’est le seul
traitement connu. Il est d’autant plus important de le débuter tét avant

I'installation de complications irréversibles.

L’éducation de lI'enfant et de sa famille doit étre faite avec d’autant plus
d’attention que le régime devra se poursuivre jusqu'a la possibilité d’un

traitement moins contraignant qui reste a découvrir.

- Déficit en transporteur du glucose GLUT-1 ou maladie de De

Vivo :

Du fait du déficit en transporteur GLUT-1, le glucose est moins
disponible comme substrat énergétique au niveau cérébral ce qui va
entrainer une carence énergétique. Cette pathologie, qui revét des formes
plus ou moins sévere, se caractérise par une déficience intellectuelle
variable, une épilepsie plus ou moins sévere et souvent réfractaire, des
mouvements anormaux, et une fatigue a I'effort allant jusqu’a la nécessité de
vivre en fauteuil roulant. Les symptdmes sont moins importants lors du jeine

ou lorsque les apports spontanés en produits sucrés sont réduits.

Le diagnostic se fait par la mesure de la teneur en glucose du liquide

céphalo-rachidien.

Le régime ceétogeéne représente le traitement principal de cette
maladie car il permet de fournir un substrat énergétique alternatif au glucose

utilisable par le cerveau : les corps cétoniques.

- Déficit en Pyruvate déshydrogénase (PDH) :

Le pyruvate déshydrogénase est une enzyme nécessaire a la
transformation du pyruvate en aceétylCoA au terme de la glycolyse. Il en
résulte une altération du fonctionnement du cycle de Krebs et de la
production énergétique. Le pyruvate va étre transformé en lactate

provoquant une acidose lactique sévere.

( 10 )
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L’objectif du régime cétogéne est de fournir un substrat énergétique alternatif

aux glucides pour limiter la production lactique.

Il permet de limiter les symptédmes avec une réduction des crises d’épilepsies

et une amélioration fonctionnelle.

- Perspectives pour d’autres maladies métaboliques :

Certaines études suggérent un intérét du régime cétogéne dans les
maladies du déficit du début de la chaine respiratoire mitochondriale.

c) Perspectives d’indications

L’efficacité du régime cétogéne reste a I'étude pour affiner les
indications notamment en détaillant les différentes pathologies avec
syndrome épileptique et en essayant de cibler des populations et tranches
d’age.

Un groupe de travail international a formulé des recommandations sur les
indications du régime cétogéne (13) notamment dans le déficit en GLUTL1,
en PDH, dans les syndromes épileptiques tels que I'épilepsie myoclono
asiatique, le syndrome de Dravet, les spasmes infantiles, le syndrome de

Rett et la sclérose tubéreuse de Bourneville.

D’autre part d’autres pistes sont a I'étude notamment en oncologie médicale

ou la nutrition cétogene pourrait influencer le métabolisme tumorale (14).

d) Contre-indications a la _mise en place d’un_régime

cétogene:

Les principales contre-indications au régime cétogene sont les
anomalies métaboliques de l'oxydation des acides gras, les déficits de la
chaine respiratoire, de la cétogénése et de la cytolyse et linsuffisance

hépatocellulaire.

Dans certaines de ces affections le régime peut provoquer une hépatolyse
foudroyante avec déces du patient. Pour cette raison la prescription d'un

régime cétogene est réservée aux neuropédiatres spécialisés.

( 11 )
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En dehors de ces contre-indications médicales, sont a prendre en compte les
difficultés liées a la complexité du régime nécessitant un certain niveau de

compréhension et une adhésion de I'enfant et de sa famille.

4. Les mécanismes d’action évoqués :

Si l'efficacité du régime cétogéne est maintenant bien établie, Les
mécanismes d’action sont encore mal connus et restent a [I'état

d’hypothéses.

a) Corps cétoniques encéphalo protecteurs

Les corps cétoniques auraient un réle protecteur pour le cerveau et
parfois de réparation des |ésions ce qui expliquerait qu’il n’y a pas de rechute

dans certaines épilepsies lors de I'arrét du régime.

b) La modulation de la neurotransmission

Il est évoqué un rdle anticonvulsivant propre des corps cétoniques
qui agissent en augmentant la production intracérébrale d’'un
neurotransmetteur inhibiteur, le GABA (acide gamma-
aminohydroxybutyrique) qui permet d’abaisser la susceptibilité a la survenue

de crises d’épilepsie.

c) Effet lié aux modifications métaboliques

Les crises d’épilepsies seraient entretenues par la forte disponibilité
de I'énergie fournie par le glucose. La libération de I'’énergie par les corps
cétoniques est un processus lent. Les crises s’arréteraient par manque

d’énergie disponible a temps.

De plus, le régime cétogene entraine une diminution de la voie métabolique
du glucose et de la glycolyse et une augmentation de la voie de I'oxydation
des lipides et de la cétogenese. Au niveau cérebral il y a une réduction du

stress oxydatif qui pourrait exercer une neuroprotection.

12
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d) Le rble des acides gras polyinsaturés

Les acides gras polyinsaturés auraient des propriétés
antiépileptiques avec des mécanismes d’action impliquant les modifications
de la composition des membranes cellulaires, la modification des différentes

voies métaboliques, ainsi que leurs propriétés anti oxydantes.

5. Modalités pratigues du régime cétogene :

La mise en place d'un régime cétogéne doit se faire en
hospitalisation pour surveiller la tolérance et assurer I'éducation nutritionnelle

indispensable.

Il existe un consensus francophone réévalué en 2009 intitulé « protocole

pour la mise en place et la poursuite du régime cétogéne » (1).

Ce protocole coordonné par les hopitaux universitaires de Strasbourg (DR
Anne De Saint Martin et Marie Claire Burger, diététicienne) définit les

modalités pratiques de mise en place et de suivi du régime cétogene.

Il existe également des recommandations internationales établies en 2009
intitulées « optimal clinical management of children recieving the ketogenic
diet » (13).

A partir de ces documents de références des équipes médicales et de
diététiciens Francais ont mis en place des protocoles, des outils et

publications visant a améliorer l'efficacité de la prise en charge et de
I'éducation des patients (15) (16).

Les modalités de mise en place présentées ci-dessous reprennent

’ensemble de ces recommandations.

a) Evaluation au préalable de I’hospitalisation

En dehors des situations d’urgence, il est recommandé d’effectuer
une visite préalable du médecin et du diététicien avec I'enfant et ses parents.
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Cette visite a pour objectif d’informer sur les grandes lignes du régime et de

sa mise en place et d’évaluer la faisabilité et 'adhésion de la famille.

Une évaluation biologique et clinique est nécessaire notamment pour exclure
une contre-indication. Le médecin devra également adapter les
thérapeutiqgues et si besoins modifier les prescriptions des médicaments

contenant du sucre.

Lors de cette visite initiale le diététicien va réaliser une anamnese
diététique de fagon a anticiper I'hospitalisation et & dépister les facteurs

favorisants et limitants pour la prise en charge et I'éducation :

- Recueil des mesures anthropométriques

- Enguéte alimentaire avec calcul des ingestas spontanés

- Recueil des golts et habitudes alimentaires de I'enfant et de la famille

- Evaluation des capacités d’éducation thérapeutique

- Environnement familial, niveau socioéconomique, mode de vie...

- Calcul des besoins énergétiques en fonction du poids, de la taille et de
'age de I'enfant en tenant compte de la prescription médicale

- Calculs de la ration cétogene en fonction des besoins caloriques et
des besoins minimum en protéines nécessaires a la croissance et au

développement de I'enfant.

Ce recueil de données va permettre de mettre en place les moyens
nécessaires a la prise en charge de I'enfant en hospitalisation: organisation
pratigue des repas cétogenes, diagnostic éducatif, commande de produits

spécifiques...

b) Mise en place du régime en hospitalisation

L’hospitalisation est indispensable pour permettre une surveillance
de la tolérance du régime (réduction des apports glucidiques, cétose...) mais
aussi pour mettre en ceuvre I'’éducation thérapeutique de I'enfant et de sa

famille.
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- Jeline initial et réalimentation progressive

Le jeGne est un moyen d’obtenir I'état de cétose. C’est pourquoi les
protocoles de mise en place du régime cétogéne ont longtemps débuté par
une phase de jelne de 24heures suivie d’une réalimentation progressive sur
3 jours pour I'obtention des apports caloriques cibles. Cette phase est difficile

et contraignante pour les enfants.

Plusieurs études récentes, dont une étude randomisée (17) suggérent qu'’il
n’y a pas de différences d’efficacité du régime cétogéne avec ou sans phase

de jeline préalable.

Le consensus francophone ne recommande pas la phase de jelne mais le
consensus international a maintenu l'indication dans certaines circonstances

ou I'on souhaite une réponse plus rapide.

Les pratiques ont de ce fait évoluée en France avec selon I'étude du Dr
AUVIN entre 2001 et 2008 (2), seulement 1 centre conservant une phase

initiale de jeGne en 2008 contre 10 centres en 2005.

Il N’y a également pas de consensus sur l'intérét ou non d’'une réalimentation
progressive et le protocole est souvent dépendant des habitudes des
equipes allant d’'un apport total de la ration dés J1 a une progression sur 3

jours.

- Surveillance lors de la mise en place du régime

La mise en place du régime cétogene nécessite une surveillance

étroite de la tolérance.

En effet du fait de la restriction importante des apports glucidiques il existe
un risque d’hypoglycémie les premiers jours. La surveillance doit se faire
sur des mesures systématiques de glycémie et sur I'état clinique. Il faudra
dans la mesure du possible éviter de « resucrer » le patient pour éviter de
modifier le régime ceétogene (cf. annexe 1: exemple de protocole de

surveillance glycémique).
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Il faut également surveiller I’état de cétose qui est un marqueur de
I'efficacité du régime. La surveillance se fait par voie urinaire ou prélevement
sanguin. Un état de cétose trop important peut étre le signe d’'une hydratation
insuffisante, d’'un apport énergétique trop faible ou d’un régime trop sévere.

Un état de cétose trop faible peut étre le signe d’'un mauvais suivi du régime.

L'état de cétose peut, les premiers temps, étre responsable de
vomissements qui pourront étre controlés par la mise en place

d’antiémétiques

Enfin il convient de surveiller I’efficacité du régime sur I'évolution
des crises d’épilepsies ; Une adaptation des traitements antiépileptiques
peut étre envisagée en cas d’évolution favorable. Un carnet de suivi des

crises d’épilepsie est régulierement remis par les équipes aux parents.

Le suivi médicale et diététiqgue est primordial lors des premieres semaines
pour surveiller l'efficacité, les éventuelles complications et réadapter si
besoin la prescription (de médicaments, du ratio du régime et éventuellement
de l'apport énergétique notamment en cas d’amélioration des fonctions
motrices). L'efficacité peut étre rapide dés la premiére semaine mais aussi

plus tardive.

- Choix des apports calorico-protidigues souhaités

Le régime doit permettre le développement normal de I'enfant ; Les
besoins sont donc basés sur les « Apports Nutritionnels Conseillés pour la
population Francaise » (ANC) adaptés a I'dage, au sexe et aux mesures

anthropométriques.

Apports Nutritionnels Conseillés pour la population Francaise 3% édition (18)

Tableau 6.2 Apports nutritionnels conseillés (ANC) en énergie, protéines, minéraux et oligoéléments*
(d"aprés Beaufrere ef al. [6.9] et CNERNA [6.1], & consulter pour des données plus détaillées)

6-12 10-12 ans 13-15 ans 16-18 ans
ANC (jour) 0-6 mois - 2-3ans 4-Gans 7-9ans
mois G F G F G F
Energie (keal) ovke  9kg  1000-  1200-  16oo-  1750P  1750P 2400 1900®  2600" 2100
1300°  1850°  2200°
Protéines (g) 10 10 10115° 1418 1925° 2731 2732 3647 3843 50 43

—
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Certains cas particuliers peuvent étre pris en compte . Pour les
enfants en surcharge pondérale, la ration pourra étre réduite a 80% de la
ration calculée sur le poids idéal (consensus francophone) ; Pour les enfants
ayant une déficience importante et dont les besoins énergétiques sont
difficiles a évaluer, les besoins pourront étre évalués sur les ingestas

spontanés antérieurs (si le poids restait stable).

Dans tous les cas, le calcul des besoins nutritionnels restant un calcul
théorique et approximatif, il conviendra de réévaluer les apports en fonction
de l'évolution du poids et de I'IlMC, de la sensation de faim mais aussi en
prenant en compte les modifications éventuelles du mode de vie et de

I'activité physique.

Les apports en protéines sont fixés également sur les ANC mais il
est a noter que pour les régimes cétogenes trés restrictifsa4alou5alil
est parfois difficile de conserver un apport optimal de protéines car les
apports en glucides seront alors trop faibles et le régime non réalisable dans

la pratique.

- Calcul delaration

L’objectif du régime cétogéne est d’'induire un état de cétose tout en
couvrant les besoins énergétiques et protidiques nécessaires a I'enfant pour

assurer une croissance normale.

Le médecin spécialiste définit le type de régime cétogene et le « ratio » (4 a
1,3 a 1...) en fonction des données cliniques, de la pathologie et de I'age de

I'enfant.

Le ratio définit la teneur en lipides par rapport a la teneur en nutriments non
lipidiques (protéines + glucides). Par exemple pour le régime 4 a 1 pour 4 g
de lipides il faut 1 g de non lipidiques. Le régime sera donc compose a 90%
de lipides (36Kcal pour 4 Kcal de non lipides).

En pratique, il faut tout d’abord calculer 'apport énergétique des lipides, puis
retirer l'apport énergétique des protéines et en déduire les apports

glucidiques.
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Type de régime Pourcentage de lipides de P’apport

cétogene énergétique total
4a1 90 %
3al 87 %
2al 80 %
lal 70 %

Pour prendre un exemple pratique, prenons le cas d’une petite fille de 5 ans
pesant 18kg et dont les besoins nutritionnels ont été fixés a 80Kcal/kg/jour
soit 1440Kcal. Ses besoins protidiques sont fixés a 1.1 g/kg/jour soit 20g par
jour. Le régime prescrit est un régime cétogene classique a 4 :1.

La ration lipidique est donc de 90% de I'AET soit 1440*90/100 = 1296 Kcal
soit 1449 de lipides.

La ration protéigue est de 20g soit 80 Kcal.

La ration glucidique est de 1440 — (1296+80) = 64Kcal soit 16g de glucides.

Certaines équipes utilisent également « l'unité diététique » pour calculer

plus facilement les rations cétogenes.

L’'unité diététique (UD) est le rapport entre « le gras » et « le non gras » et
correspond a la quantité de calories lipidiques auxquelles s’ajoutent les

calories en glucides et protéines.

Régime cétogene Lipides + Protides et glucides = Unité diététique
131 1 x 9 keal 1x 4 kcal 13 kcal
2a1l 23 9 kcal 13 4 kcal 22 kcal
3al 33 9kcal 13 4 kcal 31 kcal
4al 43 9 kcal 13 4 kcal 40 kcal
5a1l 53 9 kcal 13 4 kcal 49 kcal

Consensus francophone édition n°2
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L'UD permet de calculer la ration directement a partir des besoins
énergétiques : en divisant la ration calorique par l'unité diététique on obtient
directement I'apport non gras en gramme ; la ration lipidique correspond

alors aux grammes de non gras multipliés par la proportion cétogene choisie.
En reprenant 'exemple ci-dessus :
L’unité diététique pour le régime 4 a 1 est de 40.

La ration non gras est de: 1440 / 40 = 36g (glucides + protéines) ; les
besoins protidiques étant fixés a 20g on retrouve bien une ration a 20g de

protéines et 169 de glucides.

La ration lipidiqgue étant dans un régime a 4 a 1, 4 fois plus importante, les

apports en lipides sont de 36g * 4 = 144gq.

Un outil a été développé par L’équipe de Strasbourg et permet aux
diététiciens grace au logiciel CétoJaime de calculer la ration cétogene et la

répartition instantanément (cf. ci-dessous).

- Composition des repas et répartition sur la journée

Chaque repas sera équilibré sur le ratio cétogene et il est conseillé
également que chaque élément du repas (entrée, plat, dessert) respecte
également ce ratio. Cela permet si I'enfant ne termine pas son assiette de ne

pas modifier le ratio global.

Les repas sur la journée sont souvent répartis en 4 repas avec 2 repas
principaux, le petit déjeuner et le golter. Les apports a chaque repas
pourront étre individualisés pour chaque enfant en fonction de ses habitudes

alimentaires mais chaque repas devra respecter le ratio.

Sur I'exemple de notre petite file de 5 ans on pourrait proposer une
répartition avec 15% de I'apport au petit déjeuner et au godter et de 35% au

repas principaux soit le détail sur le tableau ci-dessous:
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Petit Déjeuner Godater Diner Total

déjeuner 35% 15% 35%

15%
Protéines 3 7 3 7 20
Lipides 21.6 50.4 21.6 50.4 144
Glucides 2.4 5.6 2.4 5.6 16
Kcalories 216 504 216 504 1440

Pour la composition des repas il convient de se référer aux tables de
composition des aliments. Cependant pour les calculs des apports
glucidiques la table du CIQUAL (19) utilisée en France, indique la teneur en
glucides totaux pour les aliments. Un certain nombre de tables étrangéres et
notamment la table « souci fachmann » (20) utilisée en Allemagne, font la
différence entre les glucides totaux et les glucides métabolisables. Pour le
régime cétogene il est préférable de tenir compte des glucides

métabolisables car la différence peut étre importante pour certains aliments.

- Liste des aliments proposés en gquantité limitée ou contre

indigués

Tous les aliments riches en hydrates de carbone seront éliminés du
régime ou limités en fonction du ratio cétogene : le sucre et tout ce qui en
contient, tous les produits sucrés, les féculents et pommes de terre, les
céréales, les légumes et fruits secs, le lait (cf. annexe 2 : liste des aliments

proposeés et aliments contre indiqués).

Les légumes verts, fruits et produits laitiers seront extrémement controlés et
seront inclus dans le régime en grammage précis, de méme que les

féculents si le ratio cétogene le permet.

Pour remplacer le lait, il existe, sur prescription médicale, un
substitut en poudre « ketocalN » qui est cétogéne a 4 a 1; ce produit peut
étre utilisé pour la préparation des biberons, de plats cuisinés et en cas de
nutrition entérale par sonde. ketocalN existe aussi en version aromatisée a

la vanille (cf. annexe 3 : composition). Par contre il n’est pris pas toujours pris
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en charge par les caisses d’assurance maladie (demande préalable du
médecin nécessaire) ce qui peut limiter son utilisation (1 boite en France est
facturée a 86 €).

Tous les apports de glucides doivent étre comptabilisés y compris
ceux apportés par certains médicaments. Les meédicaments riches en
glucides seront évités et en cas de nécessité leur utilisation sera discutée
entre le médecin et le neurologue spécialiste ; il conviendra alors de

réadapter le régime.

Attention également aux substituts du sucre sous forme de fructose, lactose,
dextrine, maltose, sorbitol, mannitol... qui ne peuvent pas étre utilisés. Seuls
les édulcorants apportant O g de glucides sont autorisés : acésulfame K,

aspartam, saccharine, sucralose...

- Cas particulier de la nutrition entérale :

Il nexiste qu’un seul produit disponible en France pour la nutrition
entérale d’un enfant sous régime cétogéne : le ketocalN. Ce produit a un
ratio 4 a 1 ; le fabriguant recommande une reconstitution a 20% mais dans la
pratique, la reconstitution sera adaptée aux besoins en eau. Le ratio pourra

étre modifié en ajoutant des sucres sous forme de maltodextrines.

Les modalités de calculs et de surveillance restent les mémes qu’en
alimentation orale. La ration cétogéne calculée pour I'enfant permet de
déterminer la quantité de ketocalN nécessaire et le volume administré sera

fonction des besoins hydriques de I'enfant.

A noter qu’en raison de la formulation du ketocalN, la nutrition
entérale exclusive est toujours hyper protidique chez le nourrisson et le
jeune enfant et qu’il n’est pas nécessaire d’effectuer une supplémentation

minérale ou vitaminique.

Pour reprendre I'exemple de notre petite fille dont les besoins
calorigues sont de 1440 Kcal/jour sur une ration cétogéne a 4 a 1 (équivalent
a celui du ketocalN) : en cas de nutrition entérale exclusive sa ration peut

étre déterminée comme suit :
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1 Le ketocalN apporte 730 Kcal pour 100g de poudre donc la
guantité de poudre nécessaire sera de 1440*100 / 730 =
1979 /jour

1 Les besoins hydriques sont estimés a 1500ml/jour (a
réévaluer régulierement en fonction des pertes éventuelles
liées a lactivité physique, a I'hyperthermie, aux troubles
digestifs...)

f La nutrition entérale se composera de 1500ml de ketocalN
soit 197 g de poudre + quantité suffisante d’eau pour
1500ml de préparation (reconstitution a 13.5%).

1 Le passage peut étre fait en fractionné sur la journée ou en

continu.

En cas de ratio moins élevé il conviendrait de rajouter des dextrines maltose

pour abaisser le ratio.

- Education de ’enfant et de sa famille

L’éducation est primordiale pour apprendre a I'enfant et sa famille a

maitriser les choix d’aliments et les regles de calculs.

L’éducation devra permettre au minimum a I'enfant et a sa famille de mettre
en ceuvre une ration/ répartition alimentaire comportant des quantités strictes
d’aliments et demandant peu de calculs et d’adaptions. Le régime est alors
peu varié et laisse peu de place a lintroduction d’aliments ou recettes

spécifiques.

La prise en charge diététique devra donc le plus souvent permettre
plus d’autonomie aux familles en éduquant sur les calculs d’apports

nutritionnels, les modes de cuisson, la lecture des étiquettes...

Les diététiciens vont établir la prescription diététique écrite sous forme de
régime de sortie comportant : la ration alimentaire détaillée avec les taux de
protéines, lipides et glucides par repas, la liste des aliments indiqués et
contre indiqués, les aides a la mise en ceuvre sous forme de recettes

adaptées au ratio cétogene, de table de composition simplifiée, table de
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composition centrée sur les apports en sucre, de menus sur plusieurs jours si

besoin...

Plusieurs outils ont été développés par des professionnels
spécialisés pour aider les équipes médicales et paramédicales ainsi que les

patients dans la mise en pratique du régime cétogene :

0 Site « cétojaime » (21)
Ce site est dédié aux diététiciens et aux patients pour les aider a
concevoir des repas respectant le ratio cétogéne. Il permet au diététicien de

calculer instantanément la ration du patient.

C’est un outil d’éducation nutritionnelle adapté aux régimes cétogénes
qui permet aux patients d’acquérir une autonomie et d’avoir accés a une plus
grande variété des repas et recettes. Le site est accessible sur internet apres

accord du neuropédiatre du centre de référence.

Les diététiciens renseignent la ration et la répartition de I'enfant et
fournissent un code d’acceés aux parents. Cet outil est utilisé lors de
I'hospitalisation pour établir les repas a I'hépital et pour faire des menus et
des repas pour le retour a domicile. Les parents peuvent alors concevoir les
menus de l'enfant et les apports en nutriments et en calories sont
directement calculés en ligne. lls peuvent aussi étre acteur en proposant de
nouveaux aliments, recettes et menus qui seront alors vérifiés et validés par
un diététicien spécialisé sans se déplacer a I'hdpital. La base de données
recettes et menus est enrichie au fur et a mesure par le partage entre

parents dans les différents ratios.

0 Livre « petits plaisirs cétogénes » (22)

Ecrit par des parents, ce livre comporte de nombreuses recettes,
table de composition et conseils pratiques pour faciliter la mise en ceuvre du
régime cétogene. La table de composition ne fait malheureusement pas la
différence entre glucides totaux et glucides métabolisés et de nhombreuses

recettes utilisent le ketocalN.
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0 Livre «le régime cétogéne chez I’enfant » (16)

Ecrit par des médecins spécialistes du régime cétogene, il fait un état
des lieux des connaissances actuelles sur le sujet et permet aussi bien aux
professionnels qu’aux familles de mieux comprendre les obijectifs,

mécanismes d’action et modalités de mise en ceuvre du régime.

o Table de composition des aliments du ciqual (19)

Cette table est disponible en ligne sur le site de L’Agence Nationale
de Sécurité Sanitaire de I'alimentation. Elle permet les calculs d’apports dans
les différents nutriments pour de nombreux aliments mais ne dispense de la
lecture des étiquetages pour tous les produits industriels ou les plats
cuisinés. Par contre cette table donne les teneurs totales en glucides alors
qu’il faut prendre en compte les glucides métabolisables pour le calcul de la

ration cétogene.

o Autres tables de composition des aliments
Chaque pays posséede une table de composition des aliments ; les
plus utilisées sont référencées sur le site http://www.etignut.fr/tables-de-

composition.html. Certaines, comme les tables allemande ou Américaine

distinguent les glucides totaux et les glucides assimilables.

0 Autres ressources et outils
Il existe également des sites internet qui peuvent aider les diététiciens et les

parents dans la gestion du régime cétogéne :

https://www.ketocalculator.com/ketocalc/diet.asp : Site en langue anglaise

permettant de calculer les rations cétogenes; jusqu’a la création de

« cétojaime » il était le seul a proposer un outil de calcul informatisé.

http://www.charliefoundation.org/resources.html et

http://www.matthewsfriends.org/ : Sites anglophones dédiés au régime

cétogene.
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http://www.matthewsfriends.org/

http://www.regimecetogene.com/ : Site réalisé par une maman, proposant de

nombreuses recettes et astuces pour la mise en pratique du régime

cétogene.

6. Complications du régime cétogene :

Le consensus international (13) recommande un suivi pour bilan
complet des enfants sous régime cétogene tous les 3 mois mais les suivis
doivent étre plus fréquents au départ et peuvent étre plus rapprochés en cas
de prise en charge complexe (cf. annexe 4: extrait du consensus

Francophone sur le suivi médical et diététique apres hospitalisation).

La surveillance porte sur la croissance staturo pondérale, I'évolution de la
fréquence des crises d’épilepsie, I'évaluation biologique avec entre autre
cholestérolémie, triglycéridémie, et surveillance de la fonction hépatique et
rénales, la mesure de la cétose. Le suivi va aussi chercher a dépister les
éventuelles complications et les difficultés pratiques rencontrées par les

familles pouvant a terme influer sur la compliance au régime.

Les complications liées au régime cétogéne ont été relativement

étudiées sur le court terme mais il existe peu d’études a long terme.

A court terme elles semblent peu importantes au regard de celles liées aux

traitements antiépileptiques. Il s’agit essentiellement de :

o0 Troubles gastro-intestinaux :
Il est souvent constaté des problemes de constipation en relation avec la
prise des médicaments antiépileptiques et la modification du régime
alimentaire (limitation des apports en fibres du fait de la restriction des

glucides).

o Lithiase urinaire
Une surveillance radiologique permet de dépister les lithiases rénales
favorisées par la cétose, surtout si associée a la prise de certains

médicaments.
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o Fracture osseuse
La prévention est la supplémentation en vitamine D et calcium et un apport

suffisant en protéines et phosphore.

o Perturbation de la croissance staturo pondérale
Une surveillance des courbes de croissance et de corpulence est
indispensable pour adapter le régime et permettre de couvrir les besoins
nutritionnels. Les perturbations de la croissance ont été surtout observées
aux prémices du régime cétogene quand on limitait 'apport énergétique a

80% ou moins des besoins pour favoriser la cétose.

o Carences minérales et vitaminiques
Le régime cétogéne est un régime carencé notamment en calcium et en
vitamines. Il nécessite, pour éviter la survenue de déficit, une
supplémentation. Le consensus international recommande une
supplémentation systématique multi vitaminique. Mais il existe trés peu de
préparations qui couvrent les besoins de I'enfant ne contenant pas de
glucides en France. De plus la plupart des mélanges vitaminiques ne sont
pas remboursés par la sécurité sociale et se pose le probléeme du codt élevé

pour les parents.

0 Risques cardiovasculaires
Il N’a pas été relevé de risques cardiovasculaires majorés mais il existe peu
de données sur les suivis a long terme. Il est surtout important de suivre
I'évolution de la courbe staturo pondérale et de corpulence car une prise de
poids trop importante peut conduire a l'augmentation des parameétres

lipidiques notamment la cholestérolémie.

7. Devenir des enfants sous régime cétogene :

Le régime cétogene mis en place au départ est souvent strict et avec
un ratio important permettant d’obtenir rapidement I'état de cétose. Il devra
étre élargi chaque fois que cela est possible. Il est fréquent de pouvoir élargir
le régime au 3° jour d’hospitalisation, la cétose obtenue avec le régime initial

étant trop forte et provoquant des vomissements. En général, I'élargissement

( e )
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se fait par demi-ratio par exemple d’'un ratio 4 a 1 a un ratio 3.5 a 1. Par la
suite I'élargissement pourra étre poursuivi tant qu’il n’y a pas de dégradation
de I'état de I'enfant aussi bien sur le plan de I'encéphalogramme que du
comportement et de l'état général de I'enfant. Il se peut méme qu’a un
moment le régime ne permette plus dobtenir une cétose mais
I'élargissement pourra tout de méme continuer si I'état de I'enfant est stable.

A I'heure actuelle on ne connait pas le mécanisme physiologique en jeu.

Si le régime cétogéene mis en place n’a montré aucune efficacité au
bout de 3 mois (temps nécessaire pour une efficacité retardée), il pourra étre
arrété brutalement. Lorsqu'il est efficace, il sera souvent poursuivi sur une
longue période (plusieurs années). Dans les indications des maladies

métaboliques I'objectif est un suivi a long terme.

I n'est pas conseillé d’arréter un régime cétogene qui a été efficace,
brutalement ; il conviendra de faire un arrét progressif par étape sur plusieurs

jours voire plusieurs semaines.

Dans le tableau ci-dessous est présentée la méthode proposée dans le
consensus francophone, permettant par I'élargissement du régime de revenir

a une alimentation classique en 21 jours.

METHODE 1 METHODE 2
Type de Passer a Durée du Passer a Duréedu
cétogéne en nouveau nouveau régime
cours régime
5al 4a1l 3 jours 50 g de glucides / j* 3 jours
4al 3al 3 jours 50 g de glucides / j* 3 jours
3al 2al 3 jours 50 g de glucides / j* 3 jours
2al lal 3 jours 50 g de glucides / j* 3 jours
lal 70 g de glucides/ 3 jours 70 g de glucides / 3 jours
plus decontréle plus de contréle des
des protéines protéines
100 g de glucides 3 jours 100 g de glucides / j 3 jours
J
1509 de glucides 3 jours 150 g de glucides / j 3 jours
J
TOTAL De 6 a 21 jours pour arréter le Sauf si le régime 21 jours pour
régi me sel on | apportedéjaplusde arréterle régime
cétogene au départ 50 g de glucides. Dan

ce cas passer au taux
de glucides supérieur
Extrait du consensus Francophone (1)
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Une nouvelle hospitalisation n’est pas forcément nécessaire si la ration est
calculée par le diététicien, transmise et expliguée aux parents. Grace aux
nouveaux outils tels que le site cétojaime, les parents pourront trouver
directement la nouvelle ration/répartition et auront acces aux différentes
recettes et menus correspondant au nouveau ratio cétogene. lls pourront
aussi modifier les recettes créées précédemment en diminuant les quantités
de graisses et en augmentant les quantités de légumes et fruits ou de
'apport glucidique des desserts (recettes qui seront alors revalidées par le

diététicien).

Conclusion :

Le régime cétogene fait aujourd’hui partie intégrante des traitements
des épilepsies réfractaires et de certaines maladies métaboliques. Il a montré
son efficacité tant sur la réduction des crises d’épilepsie que sur

I'amélioration des troubles du comportement et des capacités cognitives.

Il est encore trop souvent utilisé en dernier recours aprés lI'échec des
traitements classiqgues mais de nombreuses études prometteuses sont en
cours pour définir des indications plus précoces en association avec les

traitements habituels.

Le principal frein reste sa complexité de mise en place et ses contraintes
dans la vie quotidienne entrainant des difficultés de suivi a long terme. Le
développement d’outils pratiques a cependant permis de faciliter 'éducation

des familles.

La poursuite des études cliniques prenant en compte les différentes
pathologies et les différents types de régimes (notamment les régimes
alternatifs plus souples et moins complexes) permettra sans doute de mieux
ciblés les indications et peut étre d’avoir recours a des régimes plus facile a

mettre en ceuvre pour les familles.
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ANNEXE 1 : Exemple de protocole de surveillance glycémique lors de la

mise en place d’'un régime cétogéne. Consensus Francophone

2009 (1)

2éme

édition

Sans signes cliniques Avec signes cliniques Chez le
d’hypoglycémie d’hypoglycémie jeune
enfant de
moins de
18 mois
ENTRE <0.254¢l/l ETAT DE ETAT DE GLYCEMIE
0.30ET0.40 CONSCIENCE CONSCIENCE <0.25¢g/l
g/l SANS TROUBLES AVEC TROUBLES |AVEC OU
OU GLYCEMIE SANS
<0.254¢/l TROUBLES
Prise de
Renforcer la | Donner 50 ml de |Prise de sang. sang.
Surveiller le |surveillance [jus d’orange avec |Perfusion Perfusion
patient et surveillance glucosée a 10 %, | glucosée a
redoser la stricte du patient |bolusa 4 ml/kg. |10%, bolus
glycémie 2 et un contréle Perfusion lente | a 4ml/kg.
heures plus horaire de la de Perfusion
tard. glycémie. 4 ml/kg/h et arrét |lente de 4
régime cétogene |ml/kg/h et
arrét régime
cétogéne
( ]
L 2}



ANNEXE 2 : extrait du consensus francophone 2009 (1)

« 11-3.Aliments proposés et aliments contre-indiqués »

Aliments contre-indiqués

- le sucre raffiné en morceaux, en poudre, ou cristallisé, le sucre roux, le sucre glace, le sucre
candi

- tous les produits sucrésucre, bonbons, confiseries, patisseries, viennoiseries, fruits au
sirop, fruits secs, compotes sucrées, entremets, glacbstss poudres chocolatées,
chocolats, les pétes a tartiner au chocolat, confitures, miel

- le lait ordinaire nature ou aromatisé et le lait de soja, les cafés au lait solubles ou liquides du
commerce.

- les potages du commerce

- tous les féculents (pains, biscottes, petits pains, céréales-dgjetiher, pates, riz, blé,
semoule, boulghour, pomme de terre sous toutes les formes, légumes secs, marrons,
chéataignes, bananes)

- les pates a tarte ou a pizza ou a pain, les croguesiair, les plats cuisinés du commerce.

- la panure (poisson paneé, viande panée, cordon |

- Les sauces liées et les fonds de sauce contenant des glucides

- Les médicaments et les produits allégés en sucre contenant du mannitol, dij siesbit
polyols, de ladextrine-maltose, du lactose ou du fructose. Attention aux excipients des
médicaments et aux produits de réginmsars sucre

- les biscuits apéritifs (bretzels, chips, soufflé}

- toutes les boissons sucrées plates ou gazeuses

- lecdéoulesthés

Aliments autorises durant le régime cétogéne

- la saccharine (Succaryl *, Sunsuc?*, Sucrette?*, :
cyclamates (Hermesetas | iquide*..), | "acésul fam
(Cander el *..), sdemoipsade 3 and leesacrase Eracaniprimés (Splenda*),
la Stévia en comprimé ou en poudre (uniquement les marcRee&/ia» et «Truvia »

- les gélifiants a base d’' algue ou de pectine (atf
gomme de guar

- lafarine de soja plus grasse et moins glucidique que la farine de blé

- lavanille en gousse ou en extrait liquide non sucré, les ardbmes sans sucre Dr Oetker
di sponi bl es en All emaghne ou d’autres ar 6mes Vi
sucre,ld | eur d’ oranger

- la cannelle en poudre ou en baton

- le cacao pur sans sucre (Van Houten*, Poulain*, Comtesse du Barry*)

- les épices, et les condiments

- les piments en petite quantité (une cuisine relevée facilite la consommation de graisse)

- les olives vertesles cornichons et les salades vertes en décoration (laitue, endive, cresson,
mac he, scarol e, trévise, batavi a, feuill e de cl

- les eaux plates ou gazeuses natures

- les eaux parfumées ne contenant que les édultocités cdessus

- le thé sans sucre, le café décaféiné sans sucre, la tisane sans sucre

- les boissons light a 0 g de glucides ne contenant que les édulcorants figurant ci dessus

Les boissons
Les boissons ne sont pas limitées dans le régime cétogénegntraire des boissons abondantes
préviennent Il es lithiases wurinaires. Des wurines cc
une cétose plus élevée qu’'elle ne | est réellement

Dans le régime cétogéne 1 a 1 certains aliments coligués peuvent étre inclus dans
Il "ali mentation en quantité contrél ée.
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ANNEXE 3 : Composition KETOCALN - Laboratoire Nutricia SHS

NUTRIMENTS Pour 100 g Pour 100 ml
de produit reconstitués’
Valeur énergetique  kJ(kea)  3011(730) 602 (146)
Rrotoineal e LT TR 15,25 3.1
Glucides totaux ] 3 06
dont e sucre a B 050N B 012798
Lipides totaux g. .G 73 14,6 58
dont e saturés g 16,2 32
* mono-insaturés g g 174 35
___ wpolydnsaturés g SN 10998 B 2,2 S
TCL % 100 100
Acide linoléique %AET 13,8 13,8
Acide a-linolénique %AET 1.3 1,3
Lipides/(protéines+glucides) 4n 41
VITAMINES - _—
Vit. A pg ER 380 76
Vit. D g 52 1
Vit. E mg E-a-T 7.4 15
Vit. C mg 45 T 9
Vit K g 30 6
Thiamine (vit. B1) mg 0,7 S 0,14
Riboflavine (vit. B2) mg 0,75 015
Vit. B12 Hg 08 0,16
Pyridoxine (vit.B)  mg 075 0,15 0
Acide pantothénique -~ mg 3 06
Niacine (PP) mg EN 14,2 28
Acide folique Hg 110 22
Biotine 19 20 4
Choline mg 250 50
Inositol mg 20 4
MINERAUX o
Na mg (mmol) 500 (21,7) 100 (4,3)
i _ mgmmo)  800(205)  160(41) |
Cl mg(mmo) 750 (21,4) 160 (4.3) SO
Ca fig @ 430 S B g6 2 Facile a utiliser
P 430 86
R = 110 2 5 ©) Complet pour les enfants de plus d’un an
OLIGO-ELEMENTS 8 Couverture des besoins en vitamines, minéraux et oligo-
29 mg gé‘é 2 1‘2\‘(3) g éléments dés un apport de 60% des besoins énergétiques
U I B B OUD TS S 1cU S ot » 2 .
Zn mg 6 12 i ©) Mise en cétose rapide (48h) et durable
Mo . R 0% %13 H sans période de jeiine
gﬂeo by 2(2) ! 464 i ©) Ratio 4:1 preut remplacer un repas ou s'intégrer
Cr i} ‘ﬁg 5 3 3 éf“ dans la confection d’un plat
* Dilution  20%.

ALIMENT DIETETIQUE DESTINE A DES FINS MEDICALES SPECIALES

1, rue Eugéne et Armand Peugeot
92508 Rueil-Malmaison Cedex
Tél: 0147102525




ANNEXE 4 : extrait du consensus francophone 2009 (1)

« IV-2. Le suivi médical et diététique aprés I’hospitalisation »

QUOTIDIENNEMENT

- La cétose urinaire ou sanguine en cas de reprise des manifestations neurologiques ou de

cétose trop intense ou insuffisante, sinon un contrélédbdomadaire est suffisant.

- Crises, éveil

FIN DE LA 2™ SEMAINE

- Poids

- Relevé des crises ou des manifestations cliniques

- Biologie sanguine ionogramme, bilan lipidique, TGO, TGP, taux résiduels, corps
cétoniques

- Contact avec le diététicien

FIN DE LA 4™ SEMAINE
- Poids
Relevé des crises ou demnifestations cliniques
Biologie sanguine, amylases
Consultation médicale et diététique

FIN DU 3™ Mols
- relevé des crises ou des manifestations cliniques
- poids et taille, IMC

biologie sanguine et amylases

Echographie abdominale et rénale

- EEG sinécessaire

Consultation diététique

Le médecin référent et la famille du patient, vont décider du maintien du régime en fonction du
bilan du troisiéme mois et du bénéfice qu’il en tire.

Quelques conseils

Le moindre écart, la moindre friandise, gateau,e/ele cocac o | a , I "utilisation
ou d’'un médi cament cont enant-épideptiquesupeuvent annalen tae
cétose et faire réapparaitre les crises.

Contro6le de la cétose

Aprés la période de mise en route rgime, la cétose se contréle deux fois par semaine sauf si le
patient présente des signes d’'aggravation de
quotidien. Si la cétose est trop importante ou insuffisante le contréle sera au minimuneqguedile

a chaque miction durant la journée si le mode de vie le permet.

Les médicaments compatibles avec un régime cétogéne
Remplacer chaque fois que possible les médicaments en sirop ou en gélules contenant des glucides,
par leur équivalent SANS GLUCKES, ou par leur équivalent en suppositoire.
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