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 Ces maladies ont comme traitement un régime très restreint en pro-
téines qui doit être suivi à vie ; de base, les enfants (et les adultes) atteints ne 
peuvent manger les aliments suivants : viandes, poissons, œufs, charcuteries, fro-
mages, laitages, pain, pâtes, légumes secs, biscuits, certains bonbons, etc. Des ali-
ments spéciaux appauvris en protéines (aliments hypoprotidiques) remplacent 
en partie les aliments précités ; les aliments « prêt-à-l’emploi » sont rares, un temps 
de préparation est le plus souvent nécessaire. Ce régime s’accompagne le plus sou-
vent de la prise d’un complément nutritionnel appelé « mélange d’acides aminés » 
pour apporter tous les éléments nécessaires à la croissance de ces enfants. Pour cer-
taines pathologies, l’enfant doit également prendre chaque jour des médicaments.

disposer de bonbons et biscuits hypoprotidiques 
Avoir dans la classe une réserve de biscuits hypoprotidiques et de bonbons de type « sucre 
cuits » pour les goûters collectifs.

signaler à l’avance les moments festifs 
Prévenir les parents pour les moments festifs comme les anniversaires ou pour un atelier 
de cuisine afin qu’ils puissent cuisiner un gâteau hypoprotidique ou apporter les produits 
spéciaux pour les activités culinaires. Les préparations hypoprotidiques réalisées peuvent 
être consommées par les autres enfants.

informer précocément les parents des séjours et classe de découverte 
Prévenir les parents suffisamment longtemps à l’avance pour les classes de découverte ou 
autres séjours afin qu’ils puissent les préparer.

lire le p.a.i. (projet d’accueil individualisé) 
Prendre connaissance des éléments de ce document établi par le médecin spécialiste de ces 
maladies, notamment des dispositions relatives à l’apport d’un panier-repas pour les enfants 
inscrits à la cantine (circulaire n° 2003-135 du 8-9-2003 consultable sur www.education.
gouv.fr:bo:2003/34/MENE0300417C.htm#1).

signaler aux parents les écarts de régime observés 
Prévenir les parents si l’enfant a consommé un aliment qui lui est interdit.

 Les maladies intercurrentes comme les gastro-entérites ainsi que les épi-
sodes de fièvre risquent de déséquilibrer la maladie héréditaire métabolique, 
pouvant entraîner l’installation d’une décompensation (accumulation de subs-
tances toxiques dans l’organisme se manifestant le plus souvent par l’apparition 
de vomissements). La plupart des maladies héréditaires métaboliques à régimes 
sont concernées par ces décompensations. Les parents sont formés pour modifier 
en conséquence le régime et la posologie des médicaments. Durant ces épisodes, 
il est souvent nécessaire de garder l’enfant à la maison ; pour les décompen-
sations plus graves, une hospitalisation en urgence est indispensable.   
 Un absentéisme scolaire existe donc, en raison de la survenue de 
décompensations et de la nécessité d’un suivi médical par des consultations  
spécialisées pluriannuelles.


