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Liste des abréviations

ALD
AMM
PNDS

NE

SSR
CRMR
CAMSP
GFHGNP
IMC
MaRDi
CRACMO
SFP
SPRATON

HCD
RCIU

Affection de Longue Durée

Autorisation de Mise sur le Marché

Protocole National de Diagnostic et de Soins

Nutrition entérale

Soins de suite et de réadaptation

Centre de référence maladies rares

Centre d’action médico-sociale précoce

Groupe Francophone d’Hépato-Gastroentérologie et Nutrition Pédiatrique
Indice de masse corporelle

Centre de référence des Maladies Rares Digestives

Centre de référence des affections congénitales et malformatives de I'cesophage
Société Francaise de Pédiatrie

Centre de référence maladies rares. Syndrome de Pierre Robin et Troubles de
Succion-Déglutition Congénitaux

Centre de référence maladies rares Hernie de coupole diaphragmatique

Retard de croissance intra utérin
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Synthese a destination du médecin traitant

La nutrition entérale (NE) :

- Consiste a apporter une solution nutritive équilibrée et adaptée (eau, glucides, lipides,
protéines, minéraux, vitamines, oligoéléments) directement dans le tube digestif au niveau
de I'estomac ou de l'intestin proximal par I'intermédiaire d’'une sonde.

- Elle est préférable a la nutrition parentérale (intraveineuse) dans tous les cas ou le tube

digestif est fonctionnel et accessible ;

- Elle permet de maintenir une croissance optimale et un bon état nutritionnel lorsque
I'apport oral devient limité ou impossible, et sa durée varie selon la nature et I'évolution de
la pathologie de 'enfant.

Lorsque la NE est prolongée :

- Elle peut avoir un impact négatif sur les capacités de prise alimentaire orale, quelle que soit
la pathologie préexistante, alors méme que les raisons médicales ayant conduit a la mise en
place de cette nutrition ont disparu.

Le retour a une alimentation orale exclusive s'avére alors trés difficile. Ces enfants présentent
des troubles alimentaires nécessitant une prise en charge spécifique parfois longue et intensive.
L'objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d'indiquer aux
professionnels concernés, la prise en charge optimale actuelle et le parcours de soins d'un
enfant que I'on souhaite sevrer d'une NE. Il est destiné aux professionnels médicaux et
paramédicaux qui assurent le suivi des enfants recevant une NE (pédiatre, médecin généraliste,
médecin physique et réadaptation, diététicien, orthophoniste, psychologue, pédopsychiatre,
puéricultrices, infirmiéres, auxiliaires de puériculture, psychomotricien, ergothérapeute,
kinésithérapeute, éducateurs de jeunes enfants, ...).

Lorsque I'’enfant recoit une NE :

- Le maintien d’ingesta oraux, ou au moins d’une activité orale, doit étre favorisé afin de
permettre l'acquisition des compétences orales sensori-motrices nécessaires, par une
succion nutritive et non nutritive en favorisant I'entretien d’une oralité plaisir, en offrant une
installation adaptée, un environnement chaleureux des repas, partagés si possible avec la
famille.

- L'objectif est de favoriser des interactions sociales satisfaisantes et toutes les sollicitations
sensorielles liées a la nourriture (vue, toucher, odeur, go(t, ouie).

Avant de débuter le sevrage de la NE :

- L'état physique global de I'enfant doit étre stable, en particulier sur le plan respiratoire,
cardiaque, neuromusculaire. La pathologie psychiatrique doit étre peu invalidante.

- Le sevrage ne doit pas exposer I'enfant a un risque de déshydratation, métabolique ou
carentiel particulier.

Le sevrage de la NE :

- Pour parvenir au sevrage de la NE, il est nécessaire qu’une équipe pluridisciplinaire prenne
en charge I'association d’'une diminution des apports nutritifs entéraux.

- En fonction de I'état nutritionnel de I'enfant et de ses aptitudes sensori-motrices, mais
également des possibilités de suivi et de surveillance, les apports entéraux peuvent étre
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diminués progressivement (sevrage ambulatoire) ou arrétés rapidement (sevrage rapide). Le
sevrage ambulatoire est la modalité de sevrage envisagée le plus souvent en premiére
intention.

La possibilité de consommer une alimentation adaptée variée, sans aménagement
particulier du temps de repas peut étre longue a obtenir.

Le sevrage en pratique :

Le plus souvent la NE est diminuée par paliers de 10 a 35 % des apports caloriques.

Selon le schéma d’administration, on pourra soit réduire la NE nocturne, soit diminuer le
nombre de bolus, en réduisant d’abord I'administration qui génére le plus de contraintes
d’organisation.

Les repas précédent toujours les administrations éventuelles de NE et privilégient les
aliments connus de I'enfant dans une présentation ludique et enrichis, a textures adaptées
aux possibilités de I'enfant, en veillant a favoriser le plaisir autour des repas. Initialement,
I'objectif principal n'est pas la consommation d'une alimentation orale répondant a un
équilibre nutritionnel idéal ou de textures variées. Les apports oraux peuvent, au départ,
étre assez sélectifs. C'est la quantité de calories consommées qui est la préoccupation
prépondérante, et la possibilité de diminuer la part calorique apportée par la NE, en
préservant un état nutritionnel correct.

La surveillance du sevrage :

Plus la diminution de la part de NE est rapide, plus la surveillance doit étre rapprochée. En
général, une perte maximale de 10 % du poids du corps peut étre tolérée, ce qui définit un
poids seuil d'alerte.

L'accompagnement par I'équipe rééducative (médecin, diététicien, IDE, orthophoniste,
psychologue, psychomotricien...) est poursuivi voire intensifié pendant toute la période de
sevrage.

Cet accompagnement peut étre réalisé en ambulatoire au moment des consultations avec
le pédiatre coordonnateur ou le plus souvent sur des temps de prise en soins distincts, ou
en structure de soin lors des sevrages rapides.

Comment définir un sevrage réussi ?

Le sevrage peut étre considéré comme un succés si la NE est arrétée totalement, et
vraiment réussi, si I'enfant reprend du poids a six mois de 'arrét de la NE. La perte de
poids initiale, qui ne doit pas excéder 10 %, peut perdurer jusqu’a trois a quatre semaines
aprés l'arrét de la NE. Le gain de poids peut parfois étre retardé jusqu'a quatre a cinqg
mois apres le sevrage.

La croissance staturale de I'enfant reste réguliére, sans inflexion. Elle doit étre suivie
pendant au moins deux ans apreés le sevrage, et de facon rapprochée pendant la phase
de croissance pubertaire (tous les 3 a 6 mois).

Le sevrage peut étre considéré comme parfaitement réussi lorsque I'enfant est capable
de consommer une alimentation variée avec plaisir, et lorsqu'’il a acquis I'ensemble des
compétences correspondant a son age et lui permettant de s'adapter a toutes les
circonstances sociales en lien avec la prise de repas.

Si le régime reste peu diversifié, un bilan nutritionnel doit étre réalisé a six mois et un an
du sevrage afin de ne pas méconnaitre de carences en micronutriments (bilan martial,
calcium, vitamine D, vitamine A, vitamine E, zinc, sélénium, vitamine C, folates...).
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- En cas d’échec du sevrage, la NE est reprise et poursuivie au palier le plus faible
permettant une qualité de vie et une croissance correcte. Selon I'appréciation de I'équipe
qui suit I'enfant une proposition de séjour thérapeutique peut étre faite afin d’intensifier
certaines prises en soins.

- Il est raisonnable de retirer :

e la sonde nasogastrique lorsque I'enfant consomme au moins 60 a 75 % de ses
besoins caloriques journaliers.

e le bouton de gastrostomie aprés trois a six mois de sevrage effectif, selon la
pathologie préexistante de I'enfant.
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Arbre décisionnel : sevrage de la nutrition entérale

Critéres d'éligibilité au sevrage

Maladie sous-jacente non évolutive

Etat nutritionnel adapté a I'age ou stable

Déglutition fonctionnelle et sire ('enfant peut manger)
Enfants et parents préts

Sevrage ambulatoire

Diminution progressive de la NE (plusieurs semaines ou mois)

Suivi médical une fois par mois
Suivi diététique
Suivi orthophonique

Suivi psychologique si nécessaire ou autre rééducateur
(psychomotricien, ergothérapeute, kinésithérapeute...)

Vigilance en cas de :

¢ Maladie sous-jacente a risque élevé
de denutrition ou déshydratation
Milieu social ou familial inadéquat
e Anxiété parentale forte

Echec du sevrage précédant

\J

Sevrage ambulatoire depuis plus d'1 an

Sevrage en hospitalisation intensif multidisciplinaire

Diminution rapide (sur 1 3 2 semaines) de la NE

Suivi diététique et médical +++

Traitement multidisciplinaire intensif (plusieurs fois par
semaine)

Soutien psychologique

Succes du sevrage si
Nutrition entérale abandonnée
Et apport calorique oral satisfaisant
Et perte de poids < 10%
Et prise de poids a 6 mois
Et croissance staturale réguliere

Suivi

s Prolongé = 2 ans

¢ Surveillance clinique

¢ Surveillance biologique si régime
alimentaire peu diversifié

Centre de référence des maladies rares digestives / Septembre 2022

Page 8 /53



PNDS Sevrage de la nutrition entérale chez I'enfant

INTRODUCTION

La nutrition entérale (NE) consiste a apporter une solution nutritive équilibrée et adaptée (eau,
glucides, lipides, protéines, minéraux, vitamines, oligoéléments) directement dans le tube
digestif au niveau de I'estomac ou de l'intestin proximal par I'intermédiaire d’'une sonde (1).

Cette technique médicale s’'est considérablement développée ces trente derniéres années en
pédiatrie accompagnant en particulier les avancées dans la prise en charge des maladies rares
et des prématurés, les progrés dans le domaine de la chirurgie digestive, cardiaque et ORL
pédiatrique, le développement de la cancérologie et de la neurologie pédiatrique, et I'essor des
transplantations chez les enfants (2,3). En 2012, 6000 enfants étaient pris en charge en NE en
France. L'incidence était de 11,4/ 100000 habitants et la prévalence de 46,6/100000 habitants
(4).

Les techniques de prises en charge, dérivées de celles de la médecine adulte, se sont améliorées:
perfectionnement du matériel (gastrostomie, sondes de diameétre adapté), mise au point de
mélanges nutritifs adaptés au nourrisson et a I'enfant, développement des prestations de soins
a domicile, prise en charge par I'’Assurance Maladie, rédaction de guides de bonne pratique de
I'alimentation artificielle par les sociétés savantes, cartes d’'urgences « nutrition entérale »
distribuées par les centres de référence maladies rares (CRMR) (5-8).

La NE permet ainsi de maintenir une croissance optimale et un bon état nutritionnel lorsque
I'apport oral devient limité ou impossible, et sa durée varie selon I'évolution de la pathologie
chez I'enfant. La prise en charge nutritionnelle des enfants porteurs de maladies rares doit étre
plébiscitée.

La NE a cependant un retentissement important sur la vie du patient et de sa famille, d’autant
gu’elle est souvent prescrite pour de nombreux mois chez I'enfant (8). Les parents doivent gérer
au quotidien les soins liés a 'orifice de gastrostomie ou a la pose et a la surveillance de la sonde
nasogastrique, les branchements et débranchements de la nutrition, les contraintes liées a
'admission en collectivité, la complexité des déplacements, les suivis ambulatoires
contraignants, la perturbation du sommeil. De plus, la nutrition artificielle peut induire une
perturbation des relations parents-enfant, en particulier du rythme et des interactions familiales
autour des repas, et a des effets psycho-sociaux chez I'enfant qui peut se sentir différent (ou
obtenir des bénéfices secondaires a cette alimentation passive) et voir sa scolarité perturbée
(9). La NE a également un colt économique, pour I'assurance maladie (co(t total moyen estimé
a 10-12000€ /année de NE pour un patient), et pour les familles (difficultés pour trouver un
mode de garde, arrét d’activité d'un parent, etc...). Ce colt important et les conséquences sur
la qualité de vie du patient et de sa famille incitent a ne pas prolonger la NE lorsqu’elle n’est
plus nécessaire sur le plan médical et & envisager un sevrage dés que possible.

Les modalités de pratique de la NE ont fait I'objet de recommandations internationales (10-14).
Des recommandations francaises récentes sur le sevrage de la NE prolongée, élaborées au sein
d’'un groupe de travail piloté par la Filiere de Santé Maladie Rare FIMATHO, ont été publiées
en 2021 (15).
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1 Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins

L'objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d'indiquer aux
professionnels concernés la prise en charge optimale actuelle et le parcours de soins d’'un enfant
que I'on souhaite sevrer d’une NE. Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser les pratiques et le
suivi des enfants que I'on souhaite sevrer d’'une NE, sur I'ensemble du territoire. Il permet
d’identifier les différents professionnels qui interviennent dans la prise en charge de ces
enfants.

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient auprés
de la Caisse d’Assurance Maladie) en concertation avec le médecin spécialiste notamment au
moment d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin conseil et le patient, dans
le cas d'une demande d'exonération du ticket modérateur au titre d'une affection hors liste.

Le PNDS ne peut pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités ou
complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les protocoles de soins hospitaliers,
etc... Il ne peut pas revendiquer I'exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se
substituer a la responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son patient. Le protocole
décrit cependant la prise en charge de référence d’'un patient recevant une NE et que I'on désire
sevrer.

Ce PNDS est destiné aux professionnels médicaux et paramédicaux qui assurent le suivi des
enfants recevant une NE.

Ces recommandations (15) ont été élaborées dans le cadre de la Filiere de Santé Maladies Rares
Filiere des maladies rares abdomino-thoraciques (FIMATHO) regroupant le CRMR des maladies
rares digestives (MaRDi), des affections congénitales et malformatives de I'cesophage
(CRACMO), des hernies diaphragmatiques de coupole (HCD) en collaboration avec le CRMR
Syndrome de Pierre Robin et Troubles de Succion -Déglutition congénitaux (SPRATON ; Filiere
TETECOU) et le Groupe Francophone d'Hépatologie Gastroentérologie et Nutrition
Pédiatriques (GFHGNP), par un groupe de pédiatres, pédiatre gastro-entérologue et de
professionnels paramédicaux (orthophonistes, psychologues, diététiciens, psychomotriciens,
ergothérapeute) intervenant dans plusieurs centres hospitalo-universitaires et Soins de Suite et
de Réadaptation (SSR).

Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de diagnostic
et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de Santé en 2012 (guide
méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr).

Un document plus détaillé ayant servi de base a I'élaboration du PNDS et comportant notamment
I'analyse des données bibliographiques identifiées (argumentaire scientifique) est disponible sur le site
internet du centre de référence (https://www.fimatho.fr/mardi).
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2 Les troubles alimentaires des enfants recevant une
nutrition entérale

2.1 Impact de la nutrition entérale sur les compétences orales et
alimentaires

Si le sevrage d’'une NE de courte durée (4-6 semaines) s'avére le plus souvent assez simple,
cette démarche peut se révéler plus difficile lorsque la NE a été prolongée, et notamment si elle
a été instaurée en période néonatale (16).

La NE prolongée peut avoir un impact négatif sur les capacités de prise alimentaire orale,
indépendamment de la pathologie préexistante, alors méme que les raisons médicales ayant
conduit a la mise en place de cette nutrition ont disparu (17). Le retour a une alimentation orale
exclusive s'avere alors trés difficile.

2.11 Les troubles alimentaires
Ces enfants présentent des troubles alimentaires nécessitant une prise en charge spécifique
parfois longue et intensive (18).

- Les troubles alimentaires pédiatriques sont définis comme une altération de la prise
alimentaire orale qui n'est pas appropriée a l'age, et qui est associée a un
dysfonctionnement médical et/ou a un dysfonctionnement psychosocial, y compris le
recours a une alimentation par sonde pour maintenir la nutrition et/ou I'hydratation (19).

- Les troubles, considérés comme un effet secondaire de la NE prolongée, sont inclus
comme un trouble psychologique dans les critéres de diagnostic du trouble de
I'alimentation évitante/restrictive (ARFID) dans le Manuel diagnostique et statistique
des troubles mentaux version 5 (DSM-5) (20).

2.1.2 Les capacités d’alimentation orale

Dés la naissance et dans les premiers mois de vie, les capacités d’alimentation orales, qui
caractérisent I'oralité primaire, dépendent de la coordination réflexe de la succion-déglutition-
respiration acquise durant la vie foetale. Cette séquence succion-déglutition, tout comme le
réflexe nauséeux de protection, est alors déterminée par des mécanismes réflexes ne requérant
pas de controle cortical (21).

Avec la maturation neurologique, I'alimentation orale devient par la suite en partie volontaire,
et dépend d’'un ensemble d’'apprentissages et d’expérimentations requérant I'exposition a de
nombreux gouts et textures différents. La qualité des interactions entre I'enfant et ses parents
est également prépondérante. Ce processus complexe correspond au développement de
I'oralité secondaire. Il débute lors de la diversification alimentaire vers I'dge de 4-6 mois et se
prolonge jusqu’a 3-6 ans (22). Entre la premiére période de diversification et I'Age de 6 ans,
différentes étapes correspondent a des périodes plus ou moins favorables de réalimentation
(période de néophobie vers 2 ans) (23). Ce temps d’autonomisation et de développement d’'un
comportement alimentaire normal chez le jeune enfant constitue ainsi une période critique et
sensible, d'autant plus qu'il s'agit de la période favorable a la découverte de nouveaux aliments
(24).

2.1.3 Les stimulations nociceptives
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Chez les enfants atteints de pathologies chroniques, nourris principalement ou exclusivement
par NE dés les premiers mois de vie, I'absence d’expérimentation physiologique perturbe ces
apprentissages oraux sensori-moteurs (17,24).

Des stimulations nociceptives du corps et de la sphére oro-faciale, inhérentes a la NE et a la
pathologie préexistante, se surajoutent trés fréquemment. Ces expériences douloureuses en
période néonatale peuvent sensibiliser les nocicepteurs périphériques et altérer I'intégration
d’'un schéma corporel structurant et indispensable au développement des capacités orales du
jeune enfant, générant souvent une hyperréactivité sensorielle post traumatique (25).

2.1.4 L’'angoisse parentale
L'angoisse parentale associée au temps du repas génére du forcing alimentaire (26). Le vécu
intrusif du forcing alimentaire souvent tenté par les parents et les soignants est également
générateur d’hypersensibilité et d’opposition.
Lors des tentatives d’alimentation orale, la présence de nourriture dans la bouche peut alors
étre interprétée comme un stimulus nociceptif induisant un réflexe nauséeux et aboutissant a
une aversion orale avec comportement d’évitement (25,27).
La relation de confiance et de plaisir partagé entre le bébé et ses parents est souvent
profondément perturbée par la pathologie, 'anxiété qu’elle engendre, et la pression mise sur
I'alimentation orale pour tenter d’obtenir une croissance optimale pendant tout le parcours
médical (26,28).

2.1.5 Les modalités d’administration de la NE
Les effets sur I'appétit, I'envie de manger, I'alimentation orale et le bien-étre général de I'enfant,
des différentes modalités d’administration de la NE (continue nocturne, bolus diurnes, ou mixte)
ne sont pas trés bien élucidés, et il n'y a pas d’accord pour déterminer quel schéma de NE doit
étre privilégié (29).

- Certaines équipes privilégient la NE continue nocturne afin que I'enfant expérimente la
sensation de faim la journée, en espérant majorer les ingesta oraux. Cependant ce mode
d’administration perturbe les rythmes circadiens (30).

- D’autres équipes favorisent I'administration de bolus diurnes, qui se rapprochent de la
physiologie, permettant de mimer I'administration de vrais repas et d’'instaurer un rythme
faim-satiété satisfaisant. Les bolus peuvent quant a eux favoriser la survenue
d’hypoglycémies dans certaines situations (dumping syndrome/chirurgie gastrique ou
cesophagienne).

- Aucun essai contrélé randomisé n’a été mené chez I'enfant en NE a domicile. Une étude
controlée, en cross-over, chez des adultes en bonne santé n'a révélé aucune différence
dans la prise orale lorsque les participants avaient des horaires de NE différents (12
heures diurnes, 12 heures nocturnes et 24 heures en continu) par rapport au placebo
(eau continue administrée en entéral) (31).

En pratique, la plupart des équipes considérent que les schémas d’administration (continu
nocturne ou bolus diurnes ou mixte) peuvent étre utilisés indifféremment. C'est la tolérance de
de I'enfant vis-a-vis de la nutrition, son rythme de vie et I'organisation socio-familiale qui
doivent guider le prescripteur dans I'établissement du rythme de NE. Ce schéma peut ensuite
étre modifié, les volumes et débits adaptés a la tolérance, la pathologie de I'enfant et ses ingesta
(28).
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Quel que soit le schéma retenu, des propositions alimentaires (ou a minima des sollicitations
orales, gustatives ou olfactives) doivent étre faites régulierement a I'enfant, au mieux aux
heures des repas familiaux, et juste avant les branchements lorsque I'enfant recoit des bolus
(26).

Les mécanismes et étiologies des difficultés alimentaires rencontrées chez le jeune enfant
recevant une NE sont multiples (32). lls impliquent des facteurs a la fois organiques,
développementaux, iatrogenes, sensorimoteurs, comportementaux, psychogeénes (troubles de
la relation ou du lien parents-enfant) toujours trés intriqués, et ont de facon constante un
retentissement psycho-social sur I'enfant et sur le fonctionnement de la cellule familiale
(33,34).

2.2 Comment prévenir ces troubles ?

Les mesures préventives pour limiter I'impact négatif de la NE prolongée sur les capacités
d'alimentation orale de I'enfant sont essentielles (35).

Dés l'instauration de la NE, I'équipe doit informer les parents de I'impact qu’elle peut avoir sur
les capacités d'alimentation orale de leur enfant, en réduisant son appétit. La NE a alors pour
objectif d’assurer une croissance staturo-pondérale satisfaisante, alors que 'alimentation orale
n’a plus d’objectif nutritionnel.

e L'alimentation « plaisir » et les expériences orales positives sont a favoriser, afin de ne
pas désinvestir la bouche, de garder une activité sensorimotrice orale et de permettre
une exposition répétée a des aliments variés. Le maintien d'ingesta oraux lorsque cela
est possible, ou au moins d’une activité orale, est essentielle pour permettre I'acquisition
des compétences orales sensori-motrices nécessaires : entretien d’'une oralité plaisir,
succion nutritive et non nutritive, éducation olfactive des aliments, installation
confortable, environnement chaleureux des repas, partagés si possible avec la famille.
L'objectif est de favoriser des interactions sociales satisfaisantes et toutes les
sollicitations sensorielles liées a la nourriture (vue, go(t, odeur, toucher, ouie) (36,37).

e Laprésence des parents auprés de leur enfant pendant toute hospitalisation prolongée
doit étre encouragée et facilitée. Les médecins prescripteurs, en particulier les juniors,
doivent étre trés vigilants a cela dans leur prescription quotidienne. Une guidance doit
étre réalisée auprés de I'enfant et de ses parents qui doivent étre accompagnés afin de
promouvoir en particulier une polarité positive de la relation parent-enfant (38).
L'accompagnement permet aussi de limiter la pression alimentaire qui favorise le
développement d'une aversion orale (36,39). Chez le prématuré, la pratique de
sollicitations orales peut s'avérer intéressante et semble accélérer le passage a une
alimentation orale compléte (40). Cependant, ces tentatives d’alimentation orale ne
doivent pas étre intrusives, et toute attitude de forcage doit étre proscrite. Il convient
d’étre attentif & conserver du plaisir lors de ces prises orales (41,42).

e Les soins de développement, associant un ensemble de techniques environnementales
(limitation du bruit, de la lumiére...) et comportementales (peau a peau, succion non
nutritive, sollicitations multisensorielles ajustées, implication précoce et active des
parents dans les soins y compris I'alimentation...) favoriseraient également la transition
vers une alimentation orale active. Chez les enfants a risque de troubles de I'oralité

Centre de référence des maladies rares digestives / Septembre 2022
Page 13/ 53



PNDS Sevrage de la nutrition entérale chez I'enfant

alimentaire, une attitude active de prévention des dystimulations liées aux soins (taille
et moyens de fixation des sondes gastriques et d’alimentation, interfaces respiratoires,
intubation la plus courte possible..) pourrait également jouer un role préventif (40).

e Le maintien de I'alternance faim-satiété doit étre favorisé, si I'état clinique de I'enfant
le permet, en limitant le recours a une NE administrée de facon continue (30,43-47). La
quantité de NE administrée doit étre limitée aux compléments caloriques strictement
nécessaires, car I'exces d’'apports entéraux limite les ingesta oraux spontanés (47). La
durée de la NE exclusive doit étre réduite au minimum, et le sevrage de la NE envisagé
précocement, dés que cela parait médicalement possible (48).

e Les expériences orales nociceptives doivent étre réduites, et pour cela les
régurgitations et vomissements doivent étre pris en compte et traités (49).

e La pose d'une gastrostomie doit étre envisagée précocement, si la nécessité d'un
support par NE a long terme est prévisible. Une chirurgie anti-reflux peut y étre associée
si le reflux est majeur ou si les voies aériennes doivent étre protégées (11,14).

L'accompagnement d’'un enfant en NE prolongée et de sa famille, doit idéalement étre réalisé
par une équipe multidisciplinaire experte regroupant des professionnels médicaux (médecin
référent spécialiste de la pathologie de I'enfant, gastropédiatre) et paramédicaux (diététicien,
psychomotricien, puéricultrice, orthophoniste, psychologue...) (46,50-52).

3 Les differentes méthodes de sevrage

Plusieurs équipes aux Etats-Unis, en Europe, en Australie, en Israél, et plus récemment en
France, ont développé et publié des méthodes de prise en charge trés diverses visant au sevrage
de la nutrition artificielle, en se basant sur différentes approches théoriques et conceptuelles
et en développant des pratiques non standardisées (32,53-63).

3.1 Approches psycho-socio-comportementales et sensori-motrices
du sevrage

Quelle que soit la pathologie justifiant la NE, les répercussions sur le développement psycho-
affectif, relationnel et sensori-moteur sont a prévenir et a prendre en charge des que possible
(25,37). Ces facteurs sont souvent a I'origine d’une chronicisation de la NE alors méme que
I'étiologie principale est résolutive.

Le choix du type d’intervention devrait pouvoir étre conditionné a I'appréciation d’'un spécialiste
du développement psycho-affectif du jeune enfant, soit un pédopsychiatre, soit un
psychologue expérimenté dans le suivi des enfants (64,65) .

- Une approche de type psychanalytique, psychodynamique ou systémique, doit étre
privilégiée dans un premier temps si les enjeux relationnels et familiaux sont au premier
plan et potentiellement péjoratifs pour le sevrage : risque de surinvestissement d’'un
parent privilégié au détriment de I'équilibre familial (risque de dislocation familiale),
risque de comportements intrusifs et inadaptés auprés de I'enfant, risque de majoration
de I'anxiété parentale...

- Une approche comportementale peut étre proposée d'emblée si la dynamique familiale
et relationnelle dans les relations parents-enfants est étayante, souple et adaptée ; ou
secondairement dans les cas contraires (38,56).
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3.1.1 Intervention psychique d’orientation psychanalytique, psychodynamique ou
systémique

Dans les situations ou les enjeux relationnels, psycho-affectifs et familiaux sont importants, une

prise en charge globale psychodynamique et/ou systémique sera privilégiée (34).

Pourront étre proposés dans ce cadre :
- Des entretiens psychologiques/psychiatriques conjoints parents-enfants,
- Avec ou sans médiation (jeux, vidéoscopie),
- Enindividuel avec I'enfant seul, suivant son age, et/ou avec les parents seuls.
- Parfois la prise en compte de la dynamique familiale s’avére indispensable sous la
forme d’entretiens familiaux, éventuellement incluant la fratrie.

Dans une volonté d’approche psychodynamique, certaines équipes ont recours a des
programmes d'intervention psychologiques a la maison pour soutenir le sevrage de la NE
(62,66).

Il s’agit d’accompagner I'élaboration des affects en lien avec la NE afin que ceux-ci ne soient
pas entravant au processus d'autonomisation inhérent au sevrage. Les éléments psycho-
traumatiques chez les parents, ou chez I'enfant, doivent pouvoir étre pris en soins.

3.1.2 Intervention comportementale

Certaines approches utilisent le conditionnement et le renforcement positif pour augmenter
les apports oraux et réduire la peur de s’alimenter aprés une longue période de NE (45).

Dans ces approches, la formation et I'implication des parents sont nécessaires, pour mettre en
place de nouveaux comportements sur les temps de repas et réduire leur anxiété, en paralléle
du travail sur les comportements alimentaires de I'enfant (46,50,56) .

L'objectif est fixé en amont, sur des caractéristiques comportementales du temps de repas :
rester 3 table, golter de nouveaux aliments, augmenter le panel alimentaire.

- L'objectif peut étre dans un premier temps de normaliser la participation de I'enfant
aux rituels familiaux d’alimentation.

- La motivation de I'enfant est obtenue a I'aide de renforcateurs, définis en amont, ou
grace a des méthodes d’extinction, avec renforcement positif ('utilisation de
renforcateurs de type écrans doit étre parcimonieuse, limitée dans le temps et si
possible évitée pour les enfants de moins de 6 ans).

Exemples d'interventions :
- Education et soutien parentaux ;
- Repas encadrés ;
- Guidance interactive filmée ;
- Jeux avec la nourriture pour promouvoir les expériences positives ;
- Ateliers thérapeutiques a médiation sensorielle ;
- Imitation-modélisation ;
- Renforcement positif avec récompenses/renforcateurs.
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Les thérapies comportementales peuvent étre proposées en individuel au patient, ou en
thérapie familiale pour accompagner les changements au niveau des interactions et de
I'environnement familial (67).

3.1.3 Intervention sensori-motrice

L’hypersensibilité tactile, a la fois corporelle globale et orale, est reconnue comme constituant
un frein a l'alimentation. Des hypersensibilités olfactives, visuelles ou encore auditives sont
fréquemment associées.

Des programmes de sollicitation ou de réduction de l'irritabilité sensorielle ont été publiés afin
de favoriser le retour a une alimentation orale exclusive, notamment via un travail de
désensibilisation globale du corps pour arriver jusqu'a la bouche (68).
= Le travail se fait autour de I'approche des textures non-alimentaires et alimentaires
et en soutenant |'exploration sensorielle et orale des aliments (69,70).
= Peut s'ajouter par la suite un protocole de désensibilisation orale, avec des massages
intra-buccaux répétés (avec le doigt ou une brosse a dents en caoutchouc, selon la
tolérance de I'enfant), ou la proposition de hochets de dentition de textures variées
pour soutenir l'investissement oral chez le tout-petit. Cela permet de diminuer
I'hypersensibilité orale et élargir le panel d'aliments acceptés, en particulier par
rapport aux textures. L'idéal est de coupler ce temps de massage avec des
sollicitations olfactives et gustatives, juste avant le passage a la nutrition artificielle
(68). Certaines équipes proposent ce type de programmes de désensibilisation orale
avant de débuter un sevrage.

D’autres approches proposent des thérapies sensorielles alimentaires plus globales :
» La thérapie Food Chaining®© comporte un programme individualisé, qui vise le
développement du répertoire alimentaire de I'enfant (71).

o Les aliments acceptés et appréciés par 'enfant sont identifiés, ainsi que les
quantités ingérées.

o Un programme alimentaire, adapté au profil sensoriel et alimentaire de
I'enfant, est ensuite constitué par I'équipe pluridisciplinaire et la famille. Ce
programme suit un principe de chainage alimentaire, pour que de nouveaux
aliments proches en texture ou en golt soient ainsi progressivement
introduits.

= |’approche SOS « the Sequential Oral Sensory Approach to Feeding », basée sur le
jeu, a pour objectif de favoriser la diversification alimentaire et 'augmentation des
volumes ingérés par I'enfant (72).

o Une désensibilisation systématique est proposée, suivant une progression
sensorielle hiérarchique : tolérer visuellement, interagir, sentir, toucher,
golter et manger.

o Cette approche a fait la preuve de son efficacité dans I'élargissement du panel
alimentaire de I'enfant (variété et texture des aliments) et 'autonomisation
alimentaire des patients dépendants d'une NE.

»= L’approche Positive Eating Program se base sur I'exploration sensorielle des aliments
et la découverte de leurs propriétés physiques, de maniére ludique. Les objectifs de

Centre de référence des maladies rares digestives / Septembre 2022
Page 16 / 53



PNDS Sevrage de la nutrition entérale chez I'enfant

cette thérapie sont d’augmenter les connaissances de I'’enfant sur la nourriture et de
diminuer son anxiété face aux nouveaux aliments (73). Chaque séance est structurée
en quatre phases : description des caractéristiques des aliments, jeux sensoriels non-
alimentaires, jeux sensoriels alimentaires et essais alimentaires. Des activités
d’exploration sensorielle sont proposées quotidiennement a la maison par I'entourage.
» La thérapie, The Fun with Food Programme, vise la diversification alimentaire et
I'augmentation des apports nutritionnels, en stimulant les compétences sensorielles et
motrices de I'enfant (74).
Le programme, basé sur une vision multifactorielle des troubles alimentaires se
décompose en cing étapes :
- Evaluation de I'enfant par une équipe pluridisciplinaire ;
- Education de I'aidant :
- Développement des compétences sensorielles et oro-motrices de I'enfant ;
- Développement des compétences alimentaires, diversification des aliments et
augmentation des quantités ingérées ;
e Surveillance de I'évolution, mise en place de groupes de soutien.
= |’approche, the Messy Play Therapy (MPT) cible la familiarisation de I'enfant avec les
textures et odeurs des aliments (75).
Elle consiste en une désensibilisation au toucher, par la manipulation de textures non-
alimentaires, puis alimentaires.
o Les activités proposées en séance sont ludiques et porteuses de sens, I'enfant
n'est pas incité a goter les aliments qui lui sont présentés.
o La participation active du thérapeute et de I'entourage est nécessaire afin
d’encourager I'exploration sensorielle.

D'autres thérapies ont pu étre développées et ne seront pas détaillées ici.

Les équipes multidisciplinaires, peuvent combiner ces différents programmes de thérapies
sensorielles alimentaires.

3.1.4 Intervention oro-motrice

Plusieurs approches s’intéressent au travail oro-moteur nécessaire a I'alimentation orale (Oral-
Motor Talk-Tools-Therapy) (76).
Sont nécessaires a la mastication :

e Une bonne stabilité de la machoire,

e Des mouvements latéraux de langue,

e Des mouvements hélicoidaux de la mandibule,

e Un tonus labial efficient

Ces compétences sont peu entrainées chez les enfants dépendants d’'une NE, par défaut de
sollicitations pluriquotidiennes de mastication, ou lorsque l'alimentation est essentiellement
lisse aprés douze mois.

L'acquisition d’autres compétences oro-motrices spécifiques seront nécessaires a l'activité de
succion chez le bébé (76).
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En amont du sevrage, il est donc possible de proposer un travail oro-moteur pour développer
les compétences nécessaires a une alimentation autonome et évoluée (succion efficace,
mastication mature).

Cette thérapie, qui consiste en la mise en place d’entrainements oro-moteurs ciblés en fonction
de I'évaluation des compétences de I'enfant, permet un travail d’affinement des praxies de
mastication, une amélioration de la mobilité linguale et de la tonicité de la sphére oro-faciale,
et une meilleure efficience de mastication.

L'orthophoniste, ou un kinésithérapeute spécialisé en rééducation maxillo-faciale, est le
professionnel de recours de 1°¢ intention pour I'évaluation et le renforcement de ces
compétences oro-motrices.

(Voir le tableau récapitulatif « Approche psycho-socio-comportementale et sensori-motrice du

sevrage » page suivante).
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Approche psycho-socio-comportementale et sensori-motrice du sevrage

Interventions Psychique Comportementale Sensori-motrice Oro-motrice
Techniques . Entretiens psychologiques : . Renforcement positif Programme de sollicitation ou de Travail oromoteur ciblé pour
v'  parents/enfant (motivation de I'enfant obtenue a réduction de l'irritabilité sensorielle développer :

v" individuels
v fratrie
Appréciation du développement psycho-
affectif
. Médiations : jeux, vidéo
. Accompagner les affects en lien
avec la NE
. Prendre en soins les éléments
psycho-traumatiques

Plusieurs approches possibles
(psychodynamique, systémique,
psychanalytique)

I'aide de renforcateur, ou grace a
des méthodes d’extinction)
. Réduire I'anxiété
. Modifier le comportement
alimentaire lors du repas
v" Rester a table

v Golter
v" Augmenter le panel
alimentaire
. Implication des parents

L'utilisation de renforcateurs type écran est
limitée

Thérapies proposées en individuel ou en
thérapie familiale

v' Travail de désensibilisation
globale du corps
v" Approche de textures
alimentaires et non
alimentaire
Thérapie « food chaining »
Approche S.0.S "Sequential Oral
Sensory Approach to feeding”
Approche “ Positive eating program”
Thérapie “The fun with food
program”
Approche “Messy Play Therapy”

®  une succion efficace
®  une mastication mature

Ces compétences sont peu
entrainées chez I'enfant
dépendant d’'une NE

Professionnels

e  Psychologues
e  Pédopsychiatres

Psychologues
Puéricultrice

Auxiliaire de puériculture
Educateur

Psychomotricien
Ergothérapeute
Orthophoniste

o  Orthophoniste
e  Kinésithérapeute
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3.2 Meédicaments

Il n'existe pas aujourd’hui en France de médicaments ayant I'’AMM pour I'indication spécifique
de stimulation de I'appétit.

Plusieurs médicaments ont un effet collatéral orexigéne mais la plupart d’entre eux ont des
effets secondaires importants qui empéchent leur utilisation pour stimuler I'appétit. Il s’agit des
corticoides, des oestro-progestatifs, de nombreux psychotropes (tricycliques, antidépresseurs,
régulateur de 'humeur, ...) (42,77) et de certains antiépileptiques (valproate de sodium...) (78).
Quatre molécules ont des effets orexigenes potentiels et assez peu d’'effets secondaires pour
avoir été prescrites afin de stimuler I'appétit chez I'enfant.

L'amitryptiline a été tenté, a la fois pour son effet sur les douleurs abdominales, et pour
son effet orexigéne. La seule étude randomisée contre placebo n’a évalué que 14
enfants (7 dans chaque groupe) et n'a pas montré de supériorité du groupe traité
(79,80).

La gabapentine a elle aussi été essayée pour ses effets a la fois antalgique et orexigene
chez I'enfant en NE, en faisant I'hypothése que les difficultés d’alimentation étaient
majorées par les douleurs viscérales induites par la nutrition artificielle. Des expériences
sur quelques cas sont intéressantes mais aucune étude contrblée rigoureuse n'a été
menée. L'idée de ces essais est sans doute de prendre en considération l'inconfort
digestif et la douleur viscérale chez ces enfants, et d'utiliser des traitements
médicamenteux dans cet objectif, mais seulement dans cet objectif (78).

L’acetate de megestrol est un traitement hormonal dont les effets sur I'appétit ont été
décrits chez des femmes traitées pour cancer du sein. Il a été utilisé pour cet effet
orexigéne chez I'enfant dénutri atteint de mucoviscidose ou de cancer. Les effets plut6t
positifs sont décrits dans une métanalyse de la Cochrane, mais ce produit ne semble pas
adapté aux jeunes enfants et n'a pas été testé dans le sevrage de la NE (81,82).

La cyproheptadine est la molécule la plus intéressante. Cet anti-histaminique (Anti-H1)
de premiere génération a des propriétés anticholinergiques et antisérotoninergiques
responsables d’effets secondaires qui lui font préférer les antihistaminiques de
génération plus récente pour le traitement de [lallergie. Néanmoins, les effets
orexigenes de la cyproheptadine sont connus de trés longue date. La galénique actuelle
(comprimé a 4 mg) et '’AMM en France, sont réservées a I'enfant de plus de six ans pour
une indication anti-allergique seulement. Néanmoins, sa relative innocuité a conduit
certaines équipes a la prescrire pour son effet orexigéne. De fait, beaucoup d’études
décrivent les effets plutot bénéfiques de ce produit, mais aucune n'a été menée selon
une méthodologie rigoureuse (83). Néanmoins I'extréme rareté de ses effets
secondaires graves (atteinte hépatique) selon une étude récente des registres francais
de pharmacovigilance et de la littérature, fait discuter la prescription de la
cyproheptadine chez certains enfants présentant un trés petit appétit, quand un soutien
nutritionnel est envisagé ou pour booster un sevrage, mais en s’assurant de I'absence
d’antécédent hépatique, sans I'associer a un autre médicament sédatif, et en informant
les parents de la prescription hors AMM. La posologie est de 0.25 mg/kg en une prise
le soir (84).
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3.3 Sevrage par induction de la faim

3.3.1 Réduction rapide de la NE

Plusieurs équipes utilisent la réduction rapide ou I'arrét de la NE comme méthode de sevrage
pour induire la faim et stimuler I'appétit. Ces protocoles peuvent étre instaurés a la maison ou
en hospitalisation (16,29,56,58,66,85-88).

e Ressentir la sensation de faim résulte en effet d’'une interaction complexe entre les
stimulations sensorielles, les modulateurs limbiques et corticaux, le feed-back viscéral
et les effets hormonaux.

Ces méthodes d'induction de la faim ont pour base physiopathologique le fait que la
NE, en délivrant des apports énergétiques de facon passive a I'enfant, a un effet de
rétrocontréle négatif sur le centre de régulation de l'appétit localisé dans
I'hypothalamus.
La NE réduit ainsi le besoin et donc la motivation de I'enfant 3 manger et boire.
La diminution rapide de l'apport calorique, léve en partie ce rétrocontréle négatif,
induit I'expérience de la faim chez I'enfant et stimule son appétit. Dans ce concept de
sevrage, c'est cette expérience de création et de stimulation de la faim qui constitue
le moteur pour débuter I'alimentation et lutter contre I'aversion envers la nourriture
orale (28).

e Laplupart de ces méthodes de sevrage

- Impliguent une réduction rapide et significative des apports caloriques en
quelques jours, par exemple 40 % de diminution des apports caloriques en trois
jours, avec de bons résultats.

- Précédent cette diminution, d'une phase de modification du rythme
d’administration de la nutrition (passage d’'une nutrition continue nocturne a des
bolus diurnes, ou administration en début de nuit sur quelques heures).

- Montrent que les enfants sevrés maigrissent initialement mais reprennent du
poids six mois apreés le sevrage et mangent ensuite correctement.

e Plusieurs études décrivent cette technique :

Une récente méta-analyse (11 études), montre que 71 % des enfants recevant une NE ont été
sevrés a la suite d'une intervention de ce type, concluant ainsi, que ce modéle de soins peut
étre efficace (37).

Dans un travail comparant 8 modalités de sevrage de la NE a travers cing pays (Etats-Unis,

Royaume -Unis, Autriche, Suisse, Australie), les auteurs concluent cependant que la diminution
de la NE doit toujours étre individualisée. Lorsqu’elle est trop rapide, elle peut provoquer une
perte de poids importante, et des perturbations de I'équilibre glycémique et hydro
électrolytique chez certains enfants (53).

Par ailleurs, la comparaison de différents programmes de sevrage met en évidence qu'une
réduction rapide des apports entéraux ne s’accompagne pas nécessairement d’'un sevrage plus
rapide (89).

Le sevrage basé sur la provocation de la faim peut étre mis en ceuvre a domicile ou dans un
hépital. Un protocole de sevrage rapide de 4 a 10 jours en ambulatoire publié par une équipe
allemande a permis un sevrage total dans 85% des cas chez les enfants agés de moins de 4 ans
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(16). Des taux de réussite similaires ont été obtenus avec 1 programme néerlandais de
"provocation de la faim", en milieu hospitalier, qui dure généralement 2 a 3 semaines (86).

Une étude randomisée, contrélée et croisée portant sur 22 patients agés de moins de 2 ans a
montré une efficacité de 86 % (sevrage réussi) dans le groupe d'intervention (protocole de
provocation de la faim de 2 semaines) contre 9 % dans le groupe témoin (traitement ambulatoire
de 4 semaines) aprés 6 mois (p < 0,001). Tous ces patients ont perdu du poids au début mais
ont montré un gain de poids et une alimentation orale adéquate au cours de la période de suivi
(66).

e Le « modéle de Gratz »

Une équipe autrichienne a Gratz a particuliérement développé et protocolisé ses pratiques de
prises en charge du sevrage de la NE depuis plus de trente ans (se dénommant « No tube » sur
les réseaux internet), en proposant une prise en charge pluridisciplinaire pour un sevrage
rapide en quelques semaines, en milieu hospitalier, dans une structure privée accueillant
également les familles (35,87,88,90).

Le modeéle dit « de Graz» est fondé sur deux principes : induire la faim en réduisant
graduellement la NE (approche physique) et renforcer l'autonomie de l'enfant (approche
psychodynamique), pour I'amener a une alimentation orale qu'il régule lui-méme (91,92).

Au cours d'un séjour thérapeutique d'une durée de 3 semaines, les patients bénéficient de :
v" Prise en charge orthophonique,

v Suivi psychologique avec groupe de parole et soutien pour les parents,
v" Activités individuelles, de groupe de relaxation ou de musicothérapie,
v" Méthode standardisée pour les repas intitulée « pique-nique ludique ».
= La NE est diminuée trés rapidement (au moins 50% des apports par NE) sur un a
trois jours pour provoquer la faim.
= |’enfant est libre d’interagir avec la nourriture au cours des « pique-niques
ludigues » quotidiens.
v |l est exposé a des plats colorés attractifs en petites quantités, et son
autonomie est favorisée,
v" L'alimentation n'étant jamais forcée et aussi peu directive que possible.
Il s’agit de laisser I'enfant ressentir son appétit et lui faire découvrir par
lui-méme que manger est la solution a sa faim.
= Le travail se fait aussi conjointement avec les familles qui doivent apprendre a
faire confiance aux capacités alimentaires de leur enfant, proposer sans forcer,
adopter un comportement ajusté sur les temps de repas...
= Ces enfants peuvent garder une alimentation anormale, trés sélective, tant vis-a-
vis de la diversité des aliments consommés que de leur texture.

Le programme sur place n'étant pas accessible a certaines familles pour diverses raisons (frais
de voyage et de traitement, immunodéficience, etc.) une ressource de conseils par internet
(www.notube.com) a été développée en 2009. Le modeéle de Graz a montré des taux de réussite
proches de 90 %, y compris pour les patients ayant recours a la méthode de netcoaching (91).
Cependant, aucune étude contrélée randomisée n'a été menée jusqu'a présent.

Une expérience israélienne appliquant le modéle de Graz a rapporté le sevrage complet ou
partiel chez 28 des 34 enfants dépendants d'une NE ou d’'une alimentation sélective, tandis que
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les autres ont montré une amélioration de leurs habitudes alimentaires orales. Un suivi a 6 mois
était disponible pour 26 patients, dont 24 (92 %) ont maintenu ou amélioraient le résultat
obtenu dans le programme (93) .

e EnFrance
= En milieu hospitalier, certaines équipes ont développé des séjours de sevrage de la
NE de deux a trois semaines au sein de services de pédiatrie, en réalisant une prise
en charge par une équipe multidisciplinaire comprenant médecins, infirmiéres,
psychomotriciens, orthophonistes, psychologues et diététiciennes intervenant
quotidiennement auprés de I'enfant et de ses parents (60).
= Plusieurs SSR proposent également, depuis quelques années, une offre en
structure de moyen séjour, et ont formalisé des protocoles de sevrage selon des
modalités d’accueil variables :
- En hospitalisation a temps complet pendant quatre a six semaines avec des
permissions le week-end,
- Enaccueil de jour tous les jours pendant deux semaines,
- En accueil de jour, une fois par semaine.
=  En ambulatoire, dans le cadre de structures de soins pluriprofessionnelles type
centre d’action médico-sociale précoce (CAMSP) ou de regroupements de
professionnels libéraux, proposent des « ateliers oralité » ou « groupes oralité », afin
que I'enfant :
v" Appréhende la nourriture sous I'angle de la découverte et du plaisir,
v" N’ait aucune contrainte d’'ingestion des aliments ou de prise calorique,
v Puisse vivre la convivialité d’un repas, du partage avec ses pairs pour
imiter et faire de nouvelles expériences.

Plusieurs initiatives, mélant soignants et professionnels de la cuisine, émergent en France,
notamment au sein de 'association Miam-Miam.

3.3.2 Réduction lente de la NE

De bons résultats peuvent étre obtenus avec des protocoles de sevrage lents en réduisant
progressivement les apports sur plusieurs semaines, sans séjour a I'hopital et sans brusquer
I'enfant en les associant aux techniques psycho-socio-comportementales et sensori-motrices
du sevrage (62,94-96).
Il convient de noter que le réle des parents et des soignants dans le processus de sevrage varie
selon les programmes.

4 Prise en charge du sevrage et accompagnement

Malgré I'absence de protocole international standardisé pour parvenir au sevrage de la NE, la
nécessité d'associer une diminution calorigue a des techniques de modification
comportementale et 3 une prise en charge par une équipe pluridisciplinaire, fait donc consensus
et de nombreux centres a travers le monde adoptent des programmes de sevrage multi-
modeéles (37).
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Les recommandations francaises ont été publiées en 2021 et insistent sur plusieurs points (15):
o Le sevrage de la NE doit étre hautement individualisé et peut étre réalisé en utilisant
soit une réduction progressive des apports entéraux en ambulatoire, soit une réduction
rapide, proposée le plus souvent apres un échec du sevrage ambulatoire, au sein d’'une
structure de soins.
o La poursuite indispensable du suivi multidisciplinaire :
o Meédical afin de suivre la croissance ; I'équilibre métabolique
Diététique afin de prévenir les carences ;

Orthophonique pour poursuivre I'apprentissage de la mastication ;
Psychomoteur pour poursuivre le travail sensori-moteur ;

Psychologique.

O O O O

La possibilité de consommer une alimentation adaptée variée, sans aménagement particulier
du temps de repas peut étre longue a obtenir.

4.1 Critéres prédictifs de succés ou d’échec

Les principaux facteurs prédictifs de succés décrits selon les études sont : la durée de NE
courte (inférieure a vingt-quatre mois) (60), le jeune age de I'enfant a la tentative de sevrage
(55,58,60), le sexe féminin (55,60), la NE administrée sur sonde nasogastrique, un
développement psychomoteur satisfaisant.

Les principaux facteurs significativement corrélés avec la longueur de la procédure de sevrage
selon Korm et al. (86) sont : NE administrée par gastrostomie (plutét que par sonde
nasogastrique, probable biais lié a la durée de la NE, plus longue sur gastrostomie) ; la durée
prolongée de la NE ; le nombre de comorbidités médicales de I'enfant.

Certains facteurs souvent considérés comme déterminants, n’ont pas d’influence sur le sevrage
: le volume des prises orales, les aptitudes orales, le comportement de I'enfant autour des repas
(61).

Les principaux facteurs de risque d’échec du sevrage selon Dipasquale et al. (95) sont: la
nécessité d'un soutien psychologique, les enfants ayant une prise en charge orthophonique
pour trouble de I'oralité. Pour Sharp et al, les caractéristiques cliniques associées a I'absence de
sevrage complet comprennent des antécédents de cardiopathie congénitale nécessitant une
intervention chirurgicale et des antécédents de troubles du développement (63).

L'investissement des parents est également essentiel a la réussite du sevrage (55). Les parents
sont encouragés a s'engager dans cette démarche et a s’y préparer. lls doivent étre formés a
percevoir les signaux adressés par I'enfant durant les repas et ainsi ajuster leurs interactions, ce
gui constitue une composante significative du processus de sevrage.

Il a été évoqué que différents facteurs sont associés de maniére variable a la durée ou a la
difficulté du sevrage de la NE tels que I'age, la durée de la NE, la complexité médicale de I'enfant,
et la motivation des parents. Cependant, I'hétérogénéité des données disponibles ne nous
permet pas d'établir si I'un d'entre eux est définitivement prédictif du succés ou de I'échec.

4.2 Critéres d’éligibilité au sevrage (15)
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Le sevrage ne peut étre débuté qu'en présence de tous les critéres.

4.2.1 Adhésion de I’équipe pluridisciplinaire au projet

Le sevrage d’'une NE nécessite un véritable accompagnement et s'intégre dans le projet de soin
global de I'enfant. La décision d'initier un sevrage ne peut s’envisager qu’aprés concertation de
tous les professionnels s‘impliquant dans le suivi de I'enfant et doit :

- Etre validée par I'équipe prescriptrice de la NE (pédiatre gastroentérologue, médecin
référent suivant la pathologie chronique de I'enfant : chirurgien, cardiologue, neuropédiatre,
néphrologue, médecin du CRCM, coordonnateur du CAMPS ...).

- S'assurer de la collaboration des professionnels médicaux et paramédicaux (orthophoniste,
diététicien, psychomotricien, psychologue, ...) qui prennent en charge I'enfant pour ses
difficultés d’alimentation. Ils accompagneront I'enfant pendant le sevrage et seront amenés
a poursuivre la prise en charge au décours.

Tout enfant recevant une NE n’est pas forcément éligible au sevrage. Par exemple, un patient

infirme moteur cérébral sans possibilité d’amélioration, avec troubles séveres de la déglutition,

une alimentation par voie entérale exclusive ne pourra jamais étre sevré. Ces enfants peuvent
bien entendu avoir une prise en charge rééducative axée vers un objectif d’alimentation orale
plaisir ou sécuritaire, afin d'améliorer leur qualité de vie et leur intégration sociale.

4.2.2 Vérification de ’absence de contre-indication
4.2.2.1 Pathologie chronique guérie ou stabilisée

L'état physique global de I'enfant doit étre stable, en particulier sur le plan respiratoire,
cardiaque et neuromusculaire. La pathologie psychiatrique doit étre peu invalidante.

Aucune intervention médicale a haut risque de dénutrition ne doit étre envisagée a court ou
moyen terme, telle qu’une chirurgie cardiaque, chirurgie du rachis, transplantation...

Le sevrage ne doit pas exposer I'enfant a un risque de déshydratation, ou métabolique ou
carentiel particulier, par exemple si I'enfant est atteint de pathologie métabolique.

4.2.2.2 Etat nutritionnel satisfaisant et stable

Entamer une procédure de sevrage n’est opportun que si :

- Les objectifs de croissance et de rattrapage staturo-pondéral ne sont plus prioritaires. Ceci
est particulierement important chez I'ancien prématuré et/ou hypotrophe 4gé de moins de
deux ans.

- L'état nutritionnel est satisfaisant au début du processus de sevrage ce qui permet aux
médecins de tolérer une perte de poids modérée au début de la procédure (97).

- Elle est envisagée a distance de la période pubertaire, compte tenu des besoins caloriques
importants a cette période et de la stagnation pondérale habituelle dans I'année qui suit
I'arrét de la nutrition artificielle, afin de ne pas compromettre la taille définitive.

Une attention particuliére doit étre portée a I'analyse conjointe de la cinétique des courbes de
croissance, taille, poids et indice de masse corporelle (IMC).
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- Certains enfants, maigres constitutionnels, ou atteints d’'une pathologie syndromique, ayant
souvent des antécédents de restriction de croissance intra-utérine (RCIU), peuvent étre
considérés a tort comme dénutris, ce qui peut constituer un frein injustifié au sevrage de la
NE. Leur poids se situe sous le 3¢™ percentile, leur IMC sous I'OTF 18,5 voire sous I'lOTF
17 et leur indice de Waterlow est faible, mais leurs courbes de croissance pondérale et
staturale évoluent réguliérement, sans perte de couloir, et leur pathologie chronique est
stabilisée. Ces enfants ne répondent pas a la définition de I'enfant dénutri.

- L'évolution réguliere de la croissance staturale détermine Il'appréciation du statut
nutritionnel, ces enfants peuvent donc étre éligibles au sevrage.

Lorsqu’elles sont disponibles, les courbes de croissance et de corpulence spécifiques de la
pathologie de I'enfant doivent étre utilisées (trisomie 21, délétion 22q11, Syndrome de Silver-
Russel, syndrome de Noonan...) pour apprécier le statut nutritionnel.

4.2.2.3 Absence de troubles de la déglutition

La sécurité de la déglutition est impérative.

En cas de doute ou de trouble de la déglutition avéré, une étude de la déglutition doit étre
réalisée par un professionnel (orthophoniste, kinésithérapeute spécialisé, ORL pédiatrique
spécialisé, pédiatre spécialisé ou pédiatre-pneumologue spécialisé, MPR...) qui doit observer des
temps de repas et peut s’appuyer sur des examens complémentaires a envisager en fonction
des symptomes et des explorations disponibles localement (nasofibroscopie dynamique avec
ingestion filmée, radiocinéma de déglutition).

La mise en évidence d’un trouble de la déglutition, ou de pneumopathies d'inhalation actives
est une contre-indication a entreprendre un sevrage total de la NE.

4.2.2.4 Aptitudes orales sensorimotrices et psychologiques

Apreés une phase d’'observation des capacités orales de I'enfant, s’assurer qu'il présente des

aptitudes sensorimotrices compatibles avec une tentative de sevrage :

- SilI'enfant est capable de manger de petites quantités, et d'investir la bouche comme un
espace de découverte et de plaisir, le sevrage peut probablement étre tenté en ambulatoire.

- Sil'enfant présente une incapacité totale a s'alimenter ou a porter en bouche des aliments
ou de l'eau, une aversion alimentaire ou des phobies marquées, un temps
d’accompagnement rééducatif et psychologique intensif doit étre envisagé avant, ou au
moment, d’entamer la procédure de sevrage. Cet accompagnement devra étre idéalement
réalisé en hospitalisation ou en structure spécialisée type SSR ou CAMSP, puis poursuivi
tout au long de la période de sevrage et aprés arrét total de la NE si nécessaire.

4.2.2.5 Entourage familial et médical/paramédical motivé et disponible

L'entourage familial doit impérativement (57,89):

- Etre en accord avec le projet de sevrage,

- Se mobiliser dans une perspective de changement,

- Serendre particulierement disponible pendant cette période qui peut prendre plusieurs
semaines a plusieurs mois,
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- Adopter une attitude cohérente, patiente et faire preuve de persévérance et de
bienveillance pour accompagner I'enfant de facon ajustée au moment des repas

Il est souhaitable que la famille ait déja fait I'objet d’'une guidance multidisciplinaire afin
d’atténuer le stress parental, pour éviter toute attitude de nourrissage inapproprié, et pour
favoriser des repas familiaux chaleureux, centrés autour du plaisir.

4.3 Comment organiser le sevrage ?

Idéalement le sevrage est réalisé par une équipe multidisciplinaire comportant pédiatre ou
pédiatre gastro-entérologue, psychologue, orthophoniste, diététicien, psychomotricien ou
ergothérapeute, auxiliaire de puériculture, puéricultrice (60).

Toutefois, dans certains centres, la constitution d'équipe multidisciplinaire réunissant
I'ensemble des professionnels médicaux et paramédicaux en un méme lieu peut s'avérer
difficile, et certaines équipes moins complétes constituées de professionnels habitués a la
gestion du sevrage peuvent parvenir a de trés bons résultats (94).

L'équipe peut également réunir des professionnels hospitaliers et libéraux, ce qui nécessite
cependant une bonne coordination et un partage des informations.

= Le pédiatre est responsable de la supervision médicale de I'enfant. Il :
v" Pose l'indication du sevrage,

Etablit un plan de sevrage,

Coordonne l'action de I'équipe paramédicale,

Gere les thérapeutiques médicamenteuses,

Assure le suivi nutritionnel avec le diététicien

NSRRI

= Le diététicien :
v Evalue les ingesta oraux,
v" Optimise leur enrichissement,
v" Guide les parents dans la proposition des aliments, le choix des
textures, le caractere ludique des repas,
v" Veille a ce gu'une grande place soit accordée au plaisir de manger,
v" S'attache peu initialement au respect d’'un équilibre alimentaire optimal.

= Le psychologue ou le pédopsychiatre :

v' Détermine les aspects psychologiques, émotionnels et
comportementaux de chaque enfant et de ses parents en prenant en
compte les aspects culturels, les antécédents alimentaires et sensoriels
familiaux, les interactions familiales, les comportements autour des
repas, les comorbidités psychiatriques,

v" Peut débuter une thérapie comportementale, ou une thérapie familiale
d’orientation psychodynamique ou systémique.

v" A aussi un réle d’accompagnement parental et de lien entre les différents
professionnels lors de la prise en soins.
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L'orthophoniste :

v Evalue les compétences de déglutition, les fonctions oro-motrices et
sensorielles permettant I'alimentation fonctionnelle et sécure de I'enfant,

v" Veille a développer ses compétences tout au long du sevrage, a soutenir
et enrichir les propositions alimentaires (textures, variété..) et
I'exploration orale,

v" Travaille conjointement avec les parents pour un transfert dans le
guotidien.

= Le psychomotricien :
v"Intégre la découverte alimentaire dans le développement psychomoteur,
les compétences sensorielles, sensori-motrices, émotionnelles,
v" Consolide également les représentations corporelles (schéma corporel,
limites corporelles...) qui sont ébranlées par la nutrition artificielle.

» L'ergothérapeute :
v" Propose et adapte l'installation,
v" Suggeére des matériels adaptés pour I'alimentation,
v' Peut également soutenir I'intégration sensorielle.

= D’autres professionnels paramédicaux (infirmiére puéricultrice, auxiliaire de
puériculture, kinésithérapeute, éducateur spécialisés) peuvent également étre
impliqués dans la prise en charge de ces patients, en fonction des besoins et des
compétences développées localement. Par exemple, les kinésithérapeutes abordent
les aspects tonico-posturaux stabilisant la posture lors du repas. S'ils sont spécialisés
en rééducation maxillo-faciale, un travail oro-myo-fonctionnel peut également étre
entrepris. Les soignants sont des médiateurs autour du repas et ont une fonction
étayante pour les parents

= Les associations de parents/patients interviennent dans le soutien et I'information
des familles.

4.4 Ou réaliser le sevrage ?

441 Sevrage en ambulatoire

C'est la modalité de sevrage la plus souvent envisagée en premiére intention (94). Ce type de
sevrage peut étre prolongé, et durer de quelques semaines a plusieurs mois, parfois plus d'un
an.
Il s’articule autour de deux axes principaux :

- Diminuer les apports caloriques apportés par la NE

- Surveiller, accompagner et guider I'enfant et sa famille

4.4.1.1 La nutrition entérale
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En fonction de I'état nutritionnel de I'enfant et de ses aptitudes sensori-motrices mais
également des possibilités de suivi et de surveillance, les apports entéraux peuvent étre
diminués progressivement ou arrétés rapidement.

Une diminution importante ou un arrét rapide de la nutrition impose une surveillance
clinique et éventuellement biologique rapprochée afin de ne pas méconnaitre une
déshydratation, une dénutrition rapide, des perturbations hydroélectrolytiques ou une
décompensation d’'une pathologie chronique jusqu’alors équilibrée.
Le plus souvent la NE est diminuée d’environ 10 a 35 % des apports caloriques.
Selon le schéma d’administration on pourra soit :

o Réduire la NE nocturne,

o Diminuer le nombre de bolus,

o Supprimer d’abord celui qui génére le plus de contraintes d’organisation.

4.4.1.2 Les repas

Initialement, I'objectif principal n'est pas la consommation d’une alimentation orale
répondant a un équilibre nutritionnel idéal ou de textures variées.

o Quatre a six repas selon I'age de l'enfant doivent lui étre proposés sans
insistance.

o Les repas précedent toujours les administrations éventuelles de NE et
privilégient les aliments ludiques et enrichis, a textures adaptées aux possibilités
de I'enfant, en veillant a favoriser le plaisir autour des repas,

o Les apports oraux peuvent au départ étre assez sélectifs,

La préoccupation prépondérante est la quantité de calories consommées en ayant la
possibilité de diminuer la part calorique apportée par la NE tout en préservant un état
nutritionnel correct.

Dans un second temps, I'élargissement du champ alimentaire peut étre un objectif a
travailler tout comme le perfectionnement des capacités oromotrices alimentaires.

4.4.1.3 La fréquence de suivi

Elle est déterminée et coordonnée par le pédiatre qui surveille idéalement de facon mensuelle,
en consultation :

L'état d’hydratation et les paramétres anthropométriques (poids, taille, IMC),

Si nécessaire, des pesées intermédiaires (une fois par semaine) peuvent étre
organisées chez le médecin traitant, le pédiatre libéral, a la PMI, ou par des
professionnels paramédicaux libéraux avertis, comme l'infirmiére ou la diététicienne
du prestataire de nutrition a domicile, voire par les parents, qui peuvent contacter
facilement et rapidement le pédiatre coordonnateur si nécessaire.

Plus la diminution de la NE est rapide, plus la surveillance pondérale doit étre rapprochée.
Un poids seuil d’alerte est fixé :

Seule, une perte maximale de 10 % du poids du corps peut étre tolérée,
Nécessitant que I'équipe référente guidant le sevrage soit contactée,
Inscrit dans le carnet de santé et le compte-rendu de la consultation.

Lors de chaque consultation, le pédiatre coordonnateur détermine si la NE peut étre encore
diminuée, ou si elle doit étre poursuivie a l'identique voire majorée (échec du sevrage). Cette
décision se fonde principalement sur :
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= Les paramétres anthropométriques de I'enfant,

= ['évaluation quantitative et qualitative des ingesta, aux mieux évalués par un
diététicien, mais également sur le vécu familial et I'évaluation partagée par les
professionnels médicaux et paramédicaux entourant I'enfant.

L’'accompagnement par I'équipe rééducative (médecin, diététicien, infirmiere, orthophoniste,
psychologue, psychomotricien...) est poursuivi, voire intensifié pendant toute la période de
sevrage. Cet accompagnement peut étre réalisé au moment des consultations avec le pédiatre
coordonnateur ou le plus souvent sur des temps de prise en charge distincts.

Au besoin, dans les situations a risque de déshydratation, des bilans sanguins et urinaires
peuvent étre réalisés, mais le plus souvent, la surveillance clinique seule est suffisante.

Le sevrage peut ainsi se poursuivre sur plusieurs mois, parfois au-dela d’'une année, jusqu’a
I'arrét complet de la NE, en fonction des progrés de I'enfant, de son état clinique général, du
vécu familial et des possibilités de suivi.

Le suivi clinique par le médecin référent du sevrage doit étre poursuivi au moins deux ans
aprés l'arrét de la NE. Une évaluation des apports quantitatifs et qualitatifs par un diététicien
au cours du suivi est importante, surtout si I'alimentation de I'enfant est trés sélective et peut
générer des carences au long cours. Le suivi peut ensuite étre poursuivi par les médecins
assurant la prise en charge de la pathologie préexistante de I'enfant ou le médecin traitant. Un
suivi pédiatrique au long cours est cependant privilégié.

4.4.2 Sevrage en hospitalisation de jour, hospitalisation conventionnelle, en séjour
thérapeutique ou en centre de long séjour

Le plus souvent ces modalités de sevrage sont envisagées en seconde intention, en cas d’échec
en ambulatoire ou si le sevrage se prolonge sans progrés notable (un sevrage est
habituellement considéré comme long lorsque sa durée excéde un an), afin d'intensifier les
prises en charge.

Pour certains patients, I'équipe multidisciplinaire peut avoir recours plus précocement a un
sevrage en structure de soins, en particulier :
e En l'absence d’accompagnement socio-familial ou rééducatif adéquat autour de
I'enfant
e Sil'anxiété parentale ne permet pas de progreés significatif en ambulatoire
e Sila pathologie chronique de I'enfant est a risque de décompensation au cours de la
diminution de la nutrition artificielle, comme pour les maladies métaboliques.

De telles prises en charge nécessitent une grande mobilisation de I'équipe, une sensibilisation
et une cohésion de I'ensemble des personnels, et des formations institutionnelles réguliéres et
diversifiées afin de multiplier les approches. Une grande disponibilité des intervenants est en
effet indispensable pour :
e Répéter et diversifier les prises en charge individuelles du patient autour de
I'alimentation ;
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e Meédiatiser les repas ;

e Accompagner les familles ;

e Avoir le temps de synthése nécessaire régulier, de mise en commun et de discussion
pluridisciplinaire qui assurent la cohérence du projet thérapeutique.

Selon la structure assurant le suivi du sevrage, les modalités de prise en charge et d’accueil de

I'enfant pourront étre variables :

e En hospitalisation a temps complet pendant deux a trois semaines dans un service
de pédiatrie générale expert,

¢ Pendant deux a six semaines en SSR, avec des permissions le week-end en général,

e Enaccueil de jour tous les jours pendant plusieurs semaines consécutives, ou encore
en accueil de jour, un jour par semaine.

- En dehors de situations particulieres, il est souhaitable que les parents puissent
accompagner I'enfant dans toutes les étapes de sa prise en charge. Il peut étre nécessaire
de permettre des temps ol I'enfant est seul avec les professionnels, afin de diminuer
'anxiété générée par les repas, d'évaluer I'existence de comportements alimentaires
différenciés en présence des parents, et de travailler 'autonomie. Ces temps-la doivent
impérativement s'accompagner d'un travail psychodynamique avec la famille pour aider au
transfert des compétences alimentaires avec celle-ci au plus vite.

- Pourles SSR, une visite de préadmission avec I'enfant et ses parents est réalisée par I'équipe
médicale référente afin de fixer les objectifs du séjour : sevrage complet de la NE ou
amélioration significative du trouble de I'oralité alimentaire si le sevrage complet n’est pas
possible ou souhaitable dans I'immeédiat. Le séjour peut constituer un « booster » grace a
I'intensification des prises en charge.

- Pour les séjours hospitaliers, 'admission ne sera faite qu’aprées une consultation qui analyse
la situation et présente le projet aux parents.

- Un plan de soins, centré autour de l'oralité alimentaire, est ensuite établi en équipe
pluridisciplinaire, comportant :

e Une évaluation initiale ;

e Puis des séances de prises en charge pluri professionnelles ;

e Des points d’étape réguliers, en regle avec le pédiatre responsable de la structure ;

¢ Des entretiens de synthese entre la famille et le médecin référent, notamment en
fin de semaine et de séjour.

- Le sevrage de la NE est réalisé sur prescription médicale, en régle générale de maniere
rapide sur quelques jours, avec une surveillance médicale rapprochée quotidienne (pesée,
surveillance de I'hydratation, des ingesta quotidiens, et des glycémies si besoin). Cet arrét
de nutrition peut intervenir dés la 2™ semaine de prise en charge. La perte de poids
maximale autorisée est de 10 %.

- La sortie sans nutrition artificielle n’est validée médicalement que si :

e Le poids est stable ;

e Les ingesta moyens représentent plus de 60 % des ingesta totaux a I'admission ;

e La famille est préte pour le retour a domicile ;

e Le suivi médical est organisé (pesée toutes les semaines pendant un mois, puis tous
les mois, recours a une équipe médicale en urgence possible a tout moment)
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- Le suivi médical et paramédical est ensuite assuré par les équipes qui ont adressé |'enfant.
L'organisation du relais a I'’équipe ambulatoire est essentielle, pour éviter les rechutes.

4.5 Critéres de succes du sevrage

Le succés est défini par des apports caloriques satisfaisants a court terme, et par une prise de
poids a moyen et long terme.

Le sevrage peut étre considéré comme un succes si

La NE est arrétée totalement

L'enfant reprend du poids a six mois du sevrage. La perte de poids initiale, qui ne
doit pas excéder 10 %, peut perdurer jusqu'a trois a quatre semaines apres I'arrét de
la NE. Le gain de poids peut parfois étre retardé jusqu’a quatre a cing mois aprés le
sevrage. Ainsi, la croissance pondérale, doit étre surveillée de facon rapprochée
pendant 6 mois puis régulierement jusqu’a la fin de la croissance.

La croissance staturale de I'enfant reste réguliére, sans inflexion. Elle doit étre
suivie attentivement pendant au moins deux ans aprés le sevrage, et de facon
rapprochée pendant la phase de croissance pubertaire (tous les 3-6 mois).

La qualité de vie de I'enfant en général, la gestion des repas, la durée et le vécu
psychologique des prises alimentaires en particulier sont satisfaisants.

Les ingesta sont diversifiés, et I'enfant accepte les textures alimentaires variées
adaptées a son age.

Si le régime reste peu diversifié, un bilan biologique doit étre réalisé a six mois et un
an du sevrage afin de ne pas méconnaitre des carences en micronutriments (bilan
martial, calcium, vitamine D, vitamine A, vitamine E, zinc, sélénium, vitamine C,
folates...).

Plusieurs étapes successives définissent un sevrage réussi :

A l'arrét de la nutrition, les apports caloriques doivent étre satisfaisants ;

Les critéres anthropométriques corrects et la vélocité de croissance normale, mais
I'alimentation est parfois peu diversifiée ;

La prise en charge pluridisciplinaire doit se poursuivre afin que I'enfant puisse
accepter et finalement apprécier une alimentation diversifiée ;

Sa qualité de vie et celle de ses parents au moment des repas doivent étre
satisfaisantes.

Le sevrage peut étre considéré comme parfaitement réussi lorsque I'enfant est capable de
consommer une alimentation variée avec plaisir, et lorsqu'il a acquis I'ensemble des
compétences lui permettant de s’adapter a toutes les circonstances sociales en lien avec la prise
de repas, et en poursuivant une croissance staturo-pondérale réguliére (96).

4.6 Critéres d’échec

Le sevrage de la NE est considéré comme un échec si :

La tentative de sevrage a dii étre interrompue, quelle qu’en soit la raison : maladie
aigue, perte de poids trop importante, hyper-anxiété familiale, inaptitude a manger
(capacités sensorimotrices orales limitées),
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e La NE a d( étre reprise dans les six mois suivant 'arrét total, quelle gu’en soit la
raison,

e L'enfant ne reprend pas de poids six mois apres l'arrét de la NE,

e Sa croissance staturale s'infléchit.

En cas d’échec du sevrage, la NE est reprise et poursuivie au palier le plus faible permettant une
gualité de vie et une croissance correcte.

Selon l'appréciation de I'équipe qui suit I'enfant, une proposition de séjour thérapeutique peut
étre faite afin d’intensifier les prises en charge.

4.7 Retrait de la sonde nasogastrique ou du bouton de gastrostomie

4.7.1 Retrait de la sonde nasogastrique

Dans la littérature internationale, les critéres de retrait de la sonde nasogastrique sont trés
variables : certaines équipes peuvent retirer la sonde dés le début du sevrage, alors que d’autres
la retirent quelques jours aprés I'autonomisation orale totale de I'enfant. Le retrait de la sonde,
lorsque I'enfant consomme au moins 60 % a 75 % de ses besoins caloriques journaliers, comme
cela est décrit fréquemment, parait raisonnable (53). Méme si le geste technique est aisé, il est
parfois difficile symboliquement et psychologiquement de remettre la sonde, et il est important
de préparer les parents et I'enfant a une telle éventualité. Lorsque la sonde est mal tolérée, son
retrait peut constituer un moteur motivationnel en faveur du sevrage.

4.7.2 Retrait du bouton de gastrostomie

Méme si différentes attitudes ont pu étre rapportées dans la littérature, la majorité des équipes
procedent au retrait du bouton de gastrostomie aprés trois a six mois de sevrage effectif, selon
la pathologie préexistante de I'enfant (51,53).

Cet intervalle permet de s’assurer que la croissance staturo-pondérale est satisfaisante, et que
I'alimentation orale est appropriée pour 'age.

Le bouton de gastrostomie est préférentiellement retiré apres la fin de la période épidémique
hivernale, afin de s’assurer que I'enfant reste capable de manger en période de maladie aigue,
témoignant de son autonomie orale durable. Dans de rares cas, le bouton peut étre maintenu
pour le passage des médicaments ou une hydratation.

Pendant cette période d'inutilisation du bouton, celui-ci doit parfois étre rincé si des résidus
stagnent, mais il n'est pas changé tous les six mois comme habituellement, ou remplacé s'il
tombe accidentellement alors que I'évolution de I'enfant sevré est favorable.
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2 Annexe 2. Coordonnées des centres de référence et
des associations de patients

Centre de référence constitutif des maladies rares digestives de Lille (MaRDi)

Responsable médical : Dr Dominique Guimber

CHU de Lille - Hopital Jeanne de Flandre

Avenue Eugéne Avinée

59037 Lille

03.20.44.68.85

MaRDIl@chru-lille.fr

Centre coordonnateur MaRDi

Responsable médical : Pr Jean-Pierre Hugot

48 boulevard Serrurier
75019 Paris
jean-pierre.hugot@aphp.fr

Site web https://robertdebre.aphp.fr/mardis

Centre de référence coordonnateur des affections chroniques et malformatives de
I'cesophage (CRACMO)

Responsable médical : Pr Frédéric Gottrand
CHU de Lille - Hopital Jeanne de Flandre
Avenue Eugéne Avinée

59037 Lille

03.20.44.68.85

Centre de référence coordonnateur des Hernies Diaphragmatiques
Responsable médical : Pr Laurent Storme

CHU de Lille - Hopital Jeanne de Flandre

Avenue Eugéne Avinée

59037 Lille

crmrhcd@chu-lille.fr

Centre de référence Maladies Rares - Syndromes de Pierre Robin et Troubles de
Succion-Déglutition Congénitaux (SPRATON)

Responsable médical : Pr Véronique Abadie

Assistance Publique des Hopitaux de Paris

Centre de référence des maladies rares digestives / Septembre 2022
Page 36 / 53


mailto:MaRDI@chru-lille.fr
mailto:jean-pierre.hugot@aphp.fr
mailto:crmrhcd@chu-lille.fr

PNDS Sevrage de la nutrition entérale chez I'enfant

Hopital Universitaire Necker-Enfants Malades

Service de Pédiatrie Générale
149 Rue de Sévres
75015 Paris

0171196321
crmr.spraton.pierrerobin@aphp.fr

Association La vie par un fil

https://www.lavieparunfil.com/
06 07 16 39 09

Association francaise de I'atrésie de I'oesophage (AFAQ)

Mme Viviane Armand, présidente
56 rue Cécile

94700 Maisons-Alfort
https://afao.asso.fr/
communication.afao@gmail.com

Association C.H.A.R.G.E. Enfant Soleil

http://associationcharge.fr/

Mme Nathalie Morand (Présidente)
5 avenue des Bussiéres

38360 Sassenage

06.86.41.41.16

Association Groupe Miam miam
https://www.groupe-miam-miam.fr/
Mme V. LEBLANC

Hopital R.Debré

Service de Gastro-entérologie

48 boulevard Sérurier

75019 Paris
accueilgroupemiammiam@gmail.com
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3 Annexe 3 Arbre décisionnel en vue du sevrage

Critéres d’éligibilité au sevrage

Maladie sous-jacente non évolutive

Etat nutritionnel adapté a I'dge ou stable

Déglutition fonctionnelle et stre (I'enfant peut manger)
Enfants et parents préts

* ¢ ¢ ¢ @

Sevrage ambulatoire

Diminution progressive de la NE {plusieurs semaines ou mois)

Suivi médical une fois par mois
Suivi diététique
Suivi orthophonique

Suivi psychologique si nécessaire ou autre rééducateur
(psychomotricien, ergothérapeute, kinésithérapeute...)

Vigilance en cas de :

e Maladie sous-jacente a risque élevé
de dénutrition ou déshydratation

e Milieu social ou familial inadéquat

e Anxieté parentale forte

Echec du sevrage précédant

\J

Sevrage ambulatoire depuis plus d'1 an

Sevrage en hospitalisation intensif multidisciplinaire

Diminution rapide (sur 1 3 2 semaines) de la NE

Suivi diététique et médical +++

Traitement multidisciplinaire intensif (plusieurs fois par
semaine)

Soutien psychologique

Succeés du sevrage si
Nutrition entérale abandonnée
Et apport calorique oral satisfaisant
Et perte de poids < 10%
Et prise de poids a 6 mois
Et croissance staturale réguliere

Suivi

« Prolongé = 2 ans

e Surveillance clinique

* Surveillance biologique si régime
alimentaire peu diversifié
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4 Annexe 4 Checklist pour débuter le sevrage de la nutrition entérale (NE)

Pendant la période de NE

e Limiter au minimum la durée de la NE exclusive

e Fournir des conseils précoces aux parents sur la NE, encourager et
faciliter leur implication pendant I'étape de la transition de
I'alimentation par sonde a l'alimentation orale.

e Favoriser une alimentation orale spontanée (maintien des
compétences orales sensorimotrices nécessaires).

e Eviter un apport calorique excessif par la NE

e Traiter rapidement les régurgitations et le reflux

e Limiter l'utilisation de I'alimentation continue (si cela est
cliniguement indiqué) en faveur de bolus pour promouvoir le cycle
physiologique faim-satiété

e Adapter I'administration de la NE (continue pendant la nuit, en
bolus pendant la journée ou mixte), en fonction de la maladie sous-
jacente, de la tolérance du patient a la NE, et des habitudes de vie
et du confort familial.

e Débuter tot des interventions psycho-comportementales et
sensorimotrices pour préparer le sevrage

Professionnels de santé impliqués dans le sevrage

Equipe multidisciplinaire idéale, comprenant :

un médecin,

une diététicienne,

un orthophoniste,

une infirmiére,

un psychomotricien ou un ergothérapeute,
un psychologue.

o 0 O O O O

Modéles de sevrage

o Ambulatoire o Hospitalisation

o Approche de sevrage combinant :
e laréduction de lI'apport calorique
e des interventions psycho-comportementales
e des interventions sensorimotrices
e des interventions oromotrices

Caractéristiques du patient :

e Rang dans la fratrie ...................
e Durée d’'exposition a la NE.......
e Date début du sevrage...............
o Poids de départ.............
o Taille de départ.............

e Poids minimal autorisé (perte de poids maximale 10%) .......

e Apports caloriques journaliers :
O NE 1 e
0 Peros:
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5 Annexe 5 Checklist pour le suivi d’un enfant sevré

O Autoriser la sortie de I'enfant, en cas de sevrage en milieu hospitalier, si :

e son poids est stable (perte de poids < 10% du poids avant sevrage)

e la prise orale représente au moins 60 % de la prise totale a I'admission

e |a famille est préte et disponible

e son suivi en externe est organisé

e les consignes de consultations en urgence expliquées (par exemple, une perte de poids rapide ou une déshydratation)

O Surveiller étroitement le poids dans les premiéres semaines suivant le sevrage. La perte de poids maximale acceptée est de 10%.

O Suivre régulierement les données anthropométriques (poids et taille) pendant au moins deux ans apres le sevrage de maniére
étroite pendant la phase de croissance pubertaire (taille tous les 3-6mois), et idéalement jusqu'a la fin de la croissance.

O Poursuivre un suivi multidisciplinaire (diététique, orthophonique, psychologique...) apres I'arrét définitif de la NE, afin d'augmenter
la diversité alimentaire et de parvenir a un comportement normal pendant les repas.

O Sile régime alimentaire reste peu diversifié, évaluer le statut en micronutriments (fer, folates, calcium, vitamines et zinc) six mois
apres le sevrage, puis au moins une fois par an.

O Retirer la sonde nasogastrique dés que l'apport oral représente au moins 75 % des besoins quotidiens.
O Retirer la gastrostomie aprés six mois d'arrét définitif de la NE, de préférence apreés les épidémies annuelles hivernales.

O Echec de sevrage : pas de reprise de poids a 6 mois, infléchissement croissance staturale, nécessité de reprendre la NE.

Centre de référence des maladies rares digestives / Septembre 2022
Page 40/ 53



PNDS Sevrage de la nutrition entérale chez I'enfant

6 Annexe 6. Méthodologie de recueil d’avis pour la
redaction des recommandations

Recommandations de pratique clinique fondées sur des preuves ou des avis d'experts pour le
sevrage des enfants en NE, par Groupe de travail multidisciplinaire francais

MODE D’EVALUATION :

e Evaluation a I'aide du systéme classification du Centre d'Oxford pour la médecine basée
sur les preuves et du systéme GRADE ;
¢ Notation des preuves pour chaque recommandation basée sur notation de la
littérature ;
o Grade (note) de recommandation (GoR) classée comme suit :
o Forte, s'il existe des études prospectives suffisamment étayées pour renforcer les
conclusions
o Modérée, s'il existe des études rétrospectives importantes ou de petites études
prospectives pour étayer les preuves
o Faible, s'il existe uniguement des études rétrospectives ou des avis d'experts pour
étayer les résultats.

e Les recommandations fortes ou modérées sont formulées comme suit : "le GT
recommande ou ne recommande pas..." (Recommandation forte/modérée).

e Lesrecommandations faibles sont formulées comme suit : "le GT suggére ou ne suggére
pas..." (Faible recommandation).

e Systéme de notation : les auteurs ont voté anonymement sur chaque recommandation
en utilisant une échelle de 9 points (de 1 fortement en désaccord a 9 entiérement
d'accord).

o Le consensus était considéré comme atteint si plus de 75 % des membres du GT
votaient 6 a2 9.
o Un consensus a été atteint pour toutes les recommandations.

RECOMMANDATIONS :

Impact sur les capacités d’alimentation orale de la nutrition entérale

1- Suggeére de limiter au minimum la durée de la NE exclusive et de commencer le sevrage
des que l'indication initiale d'introduction de la NE disparait, lorsque l'enfant est
médicalement stable

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,8,8,9,9,9,9,4, 9, 9 (faible)

Interactions parents/enfants

2- (a) Suggere de fournir des informations aux parents sur l'impact négatif possible d'une
NE prolongée sur les aptitudes orales.

VOTE:9,9,7,9,9,8,8,9,9,8,8,9,9,9,9,9,9, 9, 8 (faible)
(b) Suggeére de considérer d’emblée que le soutien nutritionnel sera transitoire
VOTE:9,9,9,9,9,9,8,9,8,8,8,8,7,7,8,7,7,5, 7 (faible)

(c) Suggeére de fournir des conseils précoces aux parents d'enfants sur la NE, d'encourager
et de faciliter leur présence pendant toute I'étape de la transition, de I'alimentation par
sonde a l'alimentation orale, afin de promouvoir une relation parent-enfant positive.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9, 8, 8 (faible)
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Implications orales, motrices, sensorielles

3- (a) Suggere de proposer de la nourriture, et/ou de maintenir une activité orale, et/ou de
faire des sollicitations orales non intrusives, en fonction de I'état clinique de I'enfant,
afin de favoriser I'acquisition ou le maintien des compétences orales sensorimotrices
nécessaires.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,8,9,9,9,8,9,9,9,9, 9,9, 8 (faible)

(b) Suggere d'éviter un apport calorique excessif par la NE pour favoriser une alimentation
orale spontanée.

VOTE:8,8,8,9,8,9,9,9,9,9,9,7,9,9,9,9,8,7, 5 (faible)

(c) Suggere de traiter rapidement les régurgitations et les vomissements pour réduire les
stimuli oraux négatifs

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,7,7,3,8,8,8,8, 8,8, 6, 6 (faible)

Modalités de la nutriton entérale

4- (a) Suggére de déterminer et d'adapter I'administration de la NE (continue pendant la
nuit, en bolus pendant la journée ou mixte), en fonction de la maladie sous-jacente, de
la tolérance du patient a la NE, et des habitudes de vie et du confort familial.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9,8, 1 (faible)

(b) de limiter I'utilisation de I'alimentation continue - si cela est cliniquement indiqué - en
faveur de bolus pour promouvoir le cycle physiologique faim-satiété.

VOTE:9,9,9,9,9,9,6,8,8,8,8,8,8,8,8, 5, 4, 2 (faible)

Approche sensori-motrice

5- Suggére de réaliser des interventions psycho-comportementales et sensorimotrices
pour favoriser le sevrage.

VOTE:9,9,9,8,7,9,9,9,8,9,9,9,9,9,9,9, 9,9, 9 (faible)

Modéles de sevrage, induction de la faim

6- (a) Recommande une approche de sevrage multi-modéle, combinant la réduction de
l'apport calorique avec des interventions psycho-comportementales et/ou
sensorimotrices.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9, 9, 8, 8 (modéré)

(b) suggére d'individualiser I'approche du sevrage en fonction des caractéristiques
spécifiques de I'enfant et des ressources locales.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9, 8, 8 (faible)

Utilisation des médicaments
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7- (a) Recommande de ne pas utiliser de médicaments pour le sevrage de la NE, sauf chez
des enfants soigneusement sélectionnés.

VOTE:8,8,8,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,7, 5 (Fort)

(b) suggeére d'envisager I'utilisation de la cyproheptadine pour commencer ou intensifier
le sevrage chez des enfants sélectionnés ayant un tres faible appétit, apres une évaluation
minutieuse des avantages et des risques.

VOTE:9,9,9,9,8,8,7,7,7,7,7,7,7,6,6,5,5,5, 5 (faible)

Succés du sevrage

8- suggeére d'envisager un sevrage réussi lorsque : i) la NE est définitivement arrétée ; ii)
I'apport calorique est satisfaisant ; et iii) la perte de poids est <10% pendant et a la fin
du programme, avec une récupération du poids a six mois, et le maintien d'une
croissance réguliere.

VOTE: 9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 5,8, 8, 8 (faible)

Facteurs prédictifs du succés

9- (a) suggere de ne pas considérer I'age ou la durée d'exposition a la NE comme des
facteurs limitant le sevrage.

VOTE:8,8,8,8,8,8,9,9,9,9,9,9,9,9,9,2,7,7, 7 (faible)
(b) suggére de préparer les parents a un investissement adapté pour le sevrage.
VOTE:9,8,9,8,9,8,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9 (faible)

Critéres d’éligibilité au sevrage

10- Suggere de ne sevrer que les enfants remplissant les quatre conditions suivantes : (i)
ceux dont la maladie chronique sous-jacente est guérie ou stable et ne nécessitera pas
d'interventions a court ou moyen terme qui pourraient induire ou augmenter le risque
de dénutrition (par exemple, chirurgie, transplantation d'organes) ; (ii) ceux dont I'état
nutritionnel est adéquat selon les courbes de croissance standard ou spécifiques a la
maladie, ou au moins stable (permettant une perte de poids modérée au début du
sevrage) ; (iii) ceux dont la déglutition est fonctionnelle et sire; (iv) ceux dont la famille
est d'accord avec le programme de sevrage, motivée et disponible.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,7, 8, 8 (faible)

Professionnels de santé impliqués dans le sevrage

11- Recommande que le sevrage de la NE soit dirigé par une équipe multidisciplinaire,
comprenant idéalement un médecin, une diététicienne, une infirmiére, un
orthophoniste, un ergothérapeute et un psychologue.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9, 8, 8, 8 (modéré)

Choix du lieu de sevrage

12-suggere d'envisager un sevrage ambulatoire en premier lieu.
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VOTE:6,7,8,8,8,8,8,8,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9 (faible)

13- (a) suggere d'envisager le sevrage en milieu hospitalier comme une intervention de
deuxieme ligne, apres I'échec d'un programme ambulatoire ou si aucun progrés n'a été
réalisé malgré une tentative de sevrage de longue durée (>1 an).

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,8,8,8,8,8,8,8,7, 6, 6, 6 (faible)

(b) suggéere d'envisager le sevrage des patients en hospitalisation en premiére intention
dans les cas suivants : i) un enfant atteint d'une maladie sous-jacente présentant un risque
élevé de dénutrition ou de déshydratation (par exemple, une maladie métabolique), et/ou
ii) de mauvaises aptitudes a l'alimentation orale, et/ou iii) un milieu social ou familial
inadéquat, et/ou iv) une forte anxiété des parents.

VOTE:8,8,7,5,7,5,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9, 9 (faible)

14- (a) Recommande en cas de sevrage en milieu hospitalier, d’autoriser la sortie de I'enfant
lorsque : i) son poids est stable, ii) la prise orale représente au moins 60 % de la prise
totale a I'admission, et iii) la famille est préte et disponible.

VOTE:9,6,9,9,8,9,9,9,9,9,8,9,7,7,8,8, 8, 8, 8(modéré)

(b) Recommande en cas de sevrage des patients hospitalisés, d'organiser le suivi des
patients en externes et de discuter des stratégies d'urgence possibles (par exemple,
une perte de poids rapide ou une déshydratation) avant la sortie.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9, 8, 8, 6 (modéré)

Suivi apreés le sevrage

15- Recommande de surveiller étroitement le poids dans les premiéres semaines suivant
l'intervention. La perte de poids maximale acceptée est de 10 %.

VOTE:9,8,9,9,9,9,8,8,9,9,9,9,9,9,9,9, 9,8, 7,8 (modéré)

16-(a) suggeére un suivi régulier des données anthropométriques (poids et taille) pendant au
moins deux ans aprés le sevrage, de maniére étroite pendant la phase de croissance
pubertaire (taille), et idéalement jusqu'a la fin de la croissance.

VOTE:6,9,8,9,8,9,8,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9,9, 9,9, 9 (faible)

(b) suggere de poursuivre un suivi multidisciplinaire (diététique, orthophonique,
psychologique) aprés l'arrét définitif de la NE, afin d'augmenter la diversité
alimentaire et de parvenir a un comportement normal pendant les repas.

VOTE:9,9,9,9,9,9,9,8,9,9,9,9,9,9,8,9,9,9, 9,9, 9 (faible)

(c) suggeére d'évaluer le statut en micronutriments (fer, folates, calcium, vitamines et zinc)
six mois apres le sevrage, puis au moins une fois par an si le régime alimentaire reste
peu diversifié.

VOTE:9,9,9,6,9,9,9,9,9,9,9,8,8,9,8,8, 8,8, 8, 8(faible)

Retrait de la sonde naso-gastrique
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17-suggere de retirer la sonde dés que 'apport oral représente au moins 75 % des besoins
quotidiens.

VOTE:9,9,9,9,9,5,9,9,9,9,8,8,8,8,7,8,8,8,8, 8, 8, 8(faible)

Retrait du bouton de gastrostomie

18-suggere de retirer la gastrostomie apres six mois d'arrét définitif de la NE, de préférence
apreés les épidémies annuelles d'hiver.

VOTE:9,9,9,8,9,9,9,9,9,7,7,9,8,9,9, 8, 8,8, 5 (faible)
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