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Lodali mentation est un Otrou n

International, 1999 - 2009

Affected functionality reported AT ’ __§ peu doart.i
Feeding problems 67% ISClAentITQI'JeS concernant .
Dietary treatment 53% 9 al 1 me n tatl O " _
. . | Ohyperinsulini

Ongoing tube feeding 41%
Developmental delay (surgery) 47% A Quelques courtes mentions
Brain damage 36% dans des comptes-rendus,
Developmental delay (no surgery) 33% lignes directrices et
Ongoing medication 28% recommandat i ons
Speech dela 24% " :

- : ’ A Séali menter est
Epilepsy 14% . G

caugment at i c
Data from 136 children reported to Congenital A - - z
Hyperinsulinism international. (M Hopkins, J Raskin) doil nsuli neé
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Food aversion among patients with persistent
hyperinsulinemic hypoglycemia of infancy

Saud Al-Shanafey*, Hussain AlKhudhur

King Faisal Specialist Hospital and Research Center, PO Box 3354, MBC 40, Rivadh 11211, Saudi Arabia

Aversion pour la nourriture chez les patients atteints
dohypogl yc®mi e hyperinsuli mique de | 0er

42
Total No. of patients

Total Number
of Patients

Mode of treatment

I 1
33 9
(surgically (medically
treated group) (treated group
I ) | |
Food aversion 15 18 . 5
P value = .29 had food had food
aversion are normal aversion are normal
1 1
| | I 1
Outcome 7 8 2 2
Pvalue = 41 still aversive became normal still aversive became narmal
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Bases de |la nutrition -01

A Recommandation de la composmon alimentaire
chez les enfants:

I 50% Glucides

I 30% Protéines

I 20% Graisses
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Glucides

Ci ble physiologique de | 01 n

A Augmentation du niveau de sucre sanguin

AD®I ai s doskmpact

]
T ! _ Glucose
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Les gluci des servent

 kaies

ans Gehirn
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Quelgues mots concernant les graisses et les

protei nese
A Protéines

I Nécessaires a la croissance et aux fonctions corporelles

Induis ldhypoglycemie danslecasd 6 hy p e r i nsengibld anox
protéines (ex. syndrome-HIHA)

A Graisses
i Possede le plus hauttauxd 6 ®ner gi e

i Diminue le temps de vidange gastrique et par consequent
ralentit la résorption des glucides

A Fibres
I Tres peu résorbées
I Retarde!| 0 a b s adesmlucidesn
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Enjeux particuliers pour | diyperinsulinisme?

ALdbal i mentation est un pil

ALdbal i mentation et | a resp
(infirmieres)
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d

AMAI Sé.

al il mentation peut °tre
| 0 i (enghedrie) n e

® O

|l mentati on |1 ntensive
Ohyperinsulinismeé
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® O
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Probl emes d Galimentation et
hyperinsulini smeé

A Rapporté dans 50 a 60% des patients, en
combinaison avec:

I Surpoids
Il Refus de sodéali menter
I Vomissements

i...lutte quotidienneée
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Surpoids

A Pour contrebalancer IGaction de | 6 i n slas Enfante
recoivent plus de nourriture gue requise

C Prise de poids inappropriée

Développement moteur retardé
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Probl emes d Glimentation et hyperinsulinisme
-01

A Symptome le plus fréquent chez les patients

A En général, nefinange pas" est le probléme
principal.

A Parfois des aversions a des situations spécifiques
doal I mesadéaloppennh(ex. biberon)

A Trés variable en intensité et fréquence

A Plus fréquent chez les bébés, mais décritj u s g u 0
| 0 Ggphkire.
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Comprendre les problemes d dlimentation liés
allhyperinsulini smeé

ACorr® ® °© | a dur®e initia

ifLa corr®l ation °~ | a dur ®e d
transfert a un hopital spécialisé a été reportée (deLonlay, p.c.)

A Mécanismes possiblement liés

i Insuline (systeme nerveux central) est un important
r®gul ateur de | Oapp®tit

I Insuline elevée SNCA appétit plus faible

I Development psycho-interactif d@versions alimentaires
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Conditionnement classique

A Le chien de Pavlow's :

1. Before Conditioning

— _
Response
Food : ¥
Salivation
Unconditioned Unconditioned
Stimulus Response

2. Before Conditioning

Illll' ! [ —
\ Response

Bell

Neutral Stimulus

Mo Salivation

No Conditioned
Response

3. During Conditioning

B

Bell Food

o 4

HEEpﬂnse

53 |'I'|'E;:I!.Iﬂlr'1
Unconditioned
Response
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4, After Conditioning

|-'[L = 2
Ball esponse
Conditioned
Stimulus

Salivation

Conditioned

Response
L2006 HowSiul fivorks



Est-ce que nous condtionnons nos enfants a

ne pas manger?
4 9 0 ¢
/’J‘\ \

AP
U

€5 s - PrObleme
E doal i ment
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Pr obl mes doal il mentati or
plus ages

1. " Ne mange pas" A peur chez les parents

2. Ne mange pas A forte reaction émotive chez les

parents
A plus d@ttention parentale (du point de vue de l@nfant)

A Les enjeux spécifiques a la maladie développent les problémes
d@limentation chez les patients atteintsd 6 hy per i nsul i ni s

A Ldnistorique pourrait étre psycho-interactif

C Loi nt e rpsyhosodate doit étre considérée dans les cliniques
specialisees . Les parents ont besoin de support pour éviter de
développer les mécanismes typiques .
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Tube - beénédiction ou malédiction?
A Tube oral ou nasal
i Favorise la régurgitation et les vomissements
I Obstacle pour avaler
I Signe visible que | 0 e nektanaldde

i Adequat seulement pour de courtes periodes (jours - semaines)

A Gastrostomie

I Invasif, mais invisible

I Permanent

i Les parents peuvent développer
une dépendance?
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Quel gues aspect s
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Bases

ALO6anadely8al i meties @nseils n
alimentaires font partie intégrante du traitement de
| 0. HI

A Les problémes et suggestions des parents sont
Importants pour la compréhension et le traitement

A La médication utilisée pour | 6 aun effet sur
| 6al i mentati on

i Diazoxide A moins d 6 a p m&uséest
I Octreotide A douleur abdominale apres| 61 nj e

i Glucagon A nausees

CHARITE 5th Congenital Hyperinsulinism Family Conference 2013, Milan



Nouveau -nés / nourrissons

A La médication est préférée a la suralimentation
comme traitement

A Prise de conscience des mécanismes de
conditionnement

AEncour agement/ ®t ablissem
positive doali mentati on

A Dans la mesure du possible, essayer de maintenir
un apport calorigue ad®qg

AEssayer de nourrir | odoenf
rythme (ressentir la faim parfois)
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Petite enfance / age scolaire

A Ne pas laisser |@limentation devenir un jeu de
pouvolr

A Ne pas encourager "ne pas manger" en donnant en
recompense de meilleurs aliments (sucreries)..

A Prendre les repas en méme temps, que les autr?s
enfants et en famille Sadudico B0 0 2

A Les repas devraient étre une experie
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