Glossaire

Maladies rares

Les maladies dites rares touchent un nombre restreint
de personnes et posent de ce fait des rroblémes
spécifiques liés a cette rareté. Le seuil admis en Europe
est d'une personne atteinte sur 2 000.

Maladie génétique

Une maladie génétique résulte du dysfonctionnement
d'un ou plusieurs génes.

Glycogénoses type I, I, VI et IX

Ditférents types de ces maladies de stockage du
glycogéne ont été décrits et identifiés selon le déficit
enzymatique en cause.

Glucides

Communément appelés sucres, ils sont une source
essentielle d'énergie pour I'organisme. lls sont apportés
via l'alimentation et peuvent tre ufilisés directement
par I'organisme ou stockés sous forme de glycogéne
dans les muscles et le foie pour constituer des reserves
eénergétiques rapidement mobilisables.

Glycogéne

Cest une molécule de type glutidi(]ue constituée d'une
longue chaine de plusieurs molécules de glucose. C'est
une réserve d’énergie pour I'organisme.

Enzyme ,

Une enzyme est une protéine fabriquée par l'organisme
ui permet |'activation ou I'accélération de réactions

chimiques.

Glucose

Le glucose est un sucre (glucide) simple circulant dans le

sang pour fournir de I'énergie aux cellules de

I'organisme.

Hypoglycémie

L'hypoglycémie désigne une trop faible valeur du taux
de sucre (glucose) dans le sang ; elle s’accompagne
généralement de symptomes tels que I'apparition de
sueurs, de pdleur, d’une sensation de fatigue intense. ..
Glycémie

Taux de glucose (sucre) dans le sang.
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Mise en garde

Le Conseil de I'ordre des médecins rappelle que I'information sur la nature
de lo maladie dont souffre I'enfant reste d la seule discrétion des parents
et de I'enfant. Aucune pression ne peut s’exercer sur eux d ce sujet.

S'il est important que I'enseignant puisse connaitre et comprendre les
conséquences de la maladie ou du handicap sur les apprentissages, cela
ne passe pas forcément par I'exposé du diagnostic en tant que tel

Amidon cuit

L'amidon est un glucide (sucre) complexe qui sert de
réserve énergétique principale chez les végétaux ; c’est
I'équivalent du glyco?éne chez 'homme. Il est présent
rrincipulemem ans les féculents : céréales,
égumineuses, tubercules. Il est qualifié de “sucre lent"
car sa digestion nécessite des enzymes d’ob une
production de glucose prolongée dans le temps.

Amidon cru

Habituellement non consommé, I'amidon cru est utilisé
dans le traitement des glycogénoses car il permet de
libérer du glucose de fagon trés prolongée dans le
temps. Cest 'amidon de mais qui est employé par
consommation de Mdizéna® ou de produits diététiques
comme le Glycosade®.

Nutrition par sonde ov nuirition entérale naso-gostrique
Protocole de soins consistant en I'introduction dLun tuyau
souple (sonde) que I'on passe habituellement par le nez
pour atteindre la cavité de I'estomac et qui permet
d’administrer une solution nutritive.

Al
Projet d’accueil individualisé ; le PAI est un document
écrit qui permet de préciser les adaptations d apporter d
la vie de I'enfant ou de I'adolescent en collectivité
{créche, école, college, lycée, centre de loisirs).

e PAl est élaboré a la demande de la famille et/ou du
chef d'établissement avec I'accord de la famille.
Il contient les hesoins spécifiques de I'enfant ou de
I'adolescent, liés notamment a un trouble de santé et qui
sont précisés dans |'ordonnance signée par le médecin
qui le suit pour sa pathologie.

en savoir plus, consultez le site internet :

ette information doit 8tre adaptée par chacun, dans le respect de
dividu en particulier, enfant et adulte, et prendre en compte la
inbilité d’'vne méme maladie ou handicap selon chaque enfant.
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Nom et prénom de I’enfant :

.0 Centre de Compétences

Les centres de soins des maladies héréditaires métaboliques et
hépatiques de la filiere G2M

Pour contacter ses parents :

B Parent1: . ccovviiiiiiiinnnnnnn E Parent 2 : ...cooiiiiiiiiiiiiiiiiiiannn
S

+ d’informations auprés de son centre de soins :

DEPLIANT A DESTINATION DES EQUIPES SCOLAIRES ET PERISCOLAIRES.

Dépliant réalisé en collaboration avec :

ﬁLe CENTRE DE REFERENCE DES MALADIES HEREDITAIRES DU METABOLISME HEPATIQUE — AP-HP Hdpital Antoine-Béclére

" Le CENTRE DE COMPETENCE DES MALADIES HEREDITAIRES DU METABOLISME HEPATIQUE— AP-HP Hopital Bicétre

Q_F@ L’Association Francophone des Glycogénoses

Les diététiciens membres de la S.F.E.L.M.
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‘1' également disponible en téléchargement sur
= www.filiere-g2m.fr
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B En prenant connaissance de son P.A.I.

types. gastrique (sonde dans le nez), contacter la

amille en urgence.

muscles. comportant les consignes médico-diététiques. I ! ’d 2 =

o aider ?

B En acceptant la répartition spécifique des . <

horaires des re‘Jus et en autorisant la prise des M nprétanfune s

(@] collations dans la classe (disposer d’une réserve atfention particuliére a =
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W En appliquant les
consignes d’urFence,
inscrites dans e P.A.I

M En anticipant les activités
évenementielles (fétes, séjours et
classes "découverte" ) et en prévenant
les parents @ I'avance pour qu'ils
puissent s’y préparer.
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