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Régimes cétogenes: plus qu'un

De nos jours, les régimes cétogenes sont souvent adoptés pour perdre du poids ou pour
développer la masse musculaire. Dans le domaine médical, ils représentent toutefois une op-
tion thérapeutique établie et basée sur 1'évidence pour les épilepsies pédiatriques et certaines

maladies métaboliques.

Epidémiologie

Les crises d'épilepsie sont de loin le motif de
consultation neurologique le plus fréquent
aux urgences pédiatriques [1], et 1'épilepsie
est la maladie neurologique chronique la plus
fréquente chez les enfants et les adolescentes
et adolescents, avec une incidence de 0,5-1%
[2]. L'épilepsie affecte la vie quotidienne des
enfants et de leurs familles a de nombreux
égards, s'accompagne souvent de comorbid-
ités et, dans un bon tiers des cas, ne répond
pas suffisamment aux médicaments anticon-
vulsivants [3-5]. Si les enfants ne sont pas éli-
gibles a une chirurgie de I'épilepsie, des op-
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tions thérapeutiques alternatives, telles que la
stimulation du nerf vague, ou des mesures
diététiques, telles que les régimes cétogénes
(RC), doivent étre envisagées [6, 7].

Les débuts du RC

Les premiers écrits sur le jetine comme traite-
ment efficace des crises convulsives remon-
tent a plusieurs siécles. Les premiers RC, sous
leur forme actuelle, pour le traitement de
I'épilepsie ont été introduits il y a un peu plus
de 100 ans. Plus tard, avec l'avénement de
nouveaux médicaments anticonvulsivants, ils
sont tombés dans l'oubli jusqu'au début du

21¢ siecle, avant de regagner massivement en
popularité ces derniéres années [8].

Les RC, qu'est-ce que c'est?

Les RC sont des régimes riches en lipides et

pauvres en glucides qui imitent l'état de jetine

de l'organisme. Différentes variantes sont au-
jourd'hui pratiquées, notamment:

1. Régime cétogéne classique: les glucides,
les lipides et les protéines sont quantifiés
dans des proportions précises (ratio cé-
togene).
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2. Régime Atkins modifié (RAM): les glu-
cides sont quantifiés, tandis que les ap-
ports en protéines et en lipides sont libres.

3. Traitement a faible indice glycémique
(TFIG): similaire au RAM, mais seuls les
glucides ayant un indice glycémique (IG)
<50 sont autorisés. L'IG des aliments con-
tenant des glucides indique la vitesse a
laquelle ces derniers sont absorbés dans le
sang. Plus l'indice est bas, plus 'effet sur la
glycémie est faible.

Le choix du type de régime dépend de
plusieurs facteurs — outre l'4ge de l'enfant,
l'acceptation et les possibilités de mise en ceu-
vre au quotidien du régime en question
jouent également un réle. Les RC peuvent
étre administrés sous forme de régime oral
normal, au biberon, par sonde ou par voie
intraveineuse. Des poudres spécifiques pour
biberons, des produits de nutrition par sonde,
des suppléments et des produits alimentaires
spéciaux sont disponibles a cet effet.

Comment le régime agit-il?

Le principe du RC, quelle que soit sa forme,
est de réduire les glucides. L'état catabolique
de l'organisme qui en résulte conduit a une
gluconéogenese endogeéne ainsi qu'a une cé-
togenése. En plusieurs étapes, des corps cé-
toniques sont formés dans le foie a partir
d'acides gras libérés par le tissu adipeux ou
par les aliments consommés (fig. 1). Les corps
cétoniques peuvent traverser la barriére hé-
mato-encéphalique et étre ainsi utilisés
comme source d'énergie alternative [9]. I est
postulé que les corps cétoniques et les proces-
sus biochimiques associés dans le cerveau ont
un effet anticonvulsivant [10].
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Figure 1: Formation des corps cétoniques dans le
foie.
CoA: coenzyme A; CO,: dioxyde de carbone.

RC et épilepsie

Les RC sont utilisés de la naissance a l'age
adulte pour traiter l'épilepsie [11-13]. Une
réponse (réduction des crises de >50%) au RC
a été démontrée dans plusieurs études [14].
Outre certains troubles métaboliques comme
le déficit en transporteur de glucose de type
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1 (GLUT-1) ou le déficit en pyruvate déshy-
drogénase, les RC sont le traitement de choix
pour d'autres syndromes épileptiques ou de-
vraient étre mis en place tot dans le traite-
ment (tab. 1).

Epilepsie avec crises myoclono-atoniques

Déficit en transporteur de glucose de type 1
(GLUT-1)

Syndrome épileptique par infection fébrile
(FIRES)

Enfants nourris au biberon ou nourrissons

Spasmes infantiles

Introduction et mise en ceuvre du RC
Les RC doivent étre prescrits et encadrés par
une équipe thérapeutique spécialisée com-
posée d'un médecin et d'une diététicienne ou
d'un diététicien. Avant de l'initier, il convient
d'exclure la présence de maladies pour
lesquelles les RC sont contre-indiqués. Il s'ag-
it notamment des maladies du métabolisme
lipidique [13]. Ainsi, des contrdles sanguins
et urinaires approfondis sont déja effectués
avant l'initiation du régime et sont répétés a
intervalles réguliers. La formation des parents
ou des personnes s'occupant de l'enfant par
I'équipe thérapeutique est essentielle; les fac-
teurs psychosociaux jouent également un role
majeur a cet égard. La préparation des repas
est longue et cotteuse et implique un change-
ment des habitudes alimentaires des enfants.
Les vitamines, minéraux et oligo-éléments
sont supplémentés afin d'éviter les carences.
L'introduction du RC se fait, selon le type
de régime, en milieu hospitalier ou ambula-
toire. L'hypoglycémie, la cétose excessive ou
l'acidose métabolique sont des complications
possibles.

Effets indésirables
Des effets indésirables sont le plus souvent
observés dans les premiéres semaines suivant
le début du régime chez jusqu'a 50% des en-
fants et concernent principalement le tractus
gastro-intestinal — constipation, nausées ou
douleurs abdominales sont les plus fréquents
[13]. En cas d'infection ou de fiévre, une aci-
dose accrue ou une cétose excessive peuvent
survenir. L'hyperlipidémie est une autre com-
plication, mais elle n'est souvent observée
qu'au début et se normalise au fil du temps
[15].

Les effets indésirables a long terme, qui
concernent le risque cardiovasculaire, le mé-

tabolisme osseux et la croissance, sont en par-
tie controversés ou encore insuffisamment
étudiés [13].
RC pour d'autres maladies
rologiques
En raison des différents mécanismes d'action
possibles, les RC sont aussi de plus en plus
utilisés dans d'autres maladies neurologiques/
neurodégénératives telles que les troubles du
spectre autistique, la maladie d'Alzheimer, les
tumeurs cérébrales, la sclérose en plaques, la
maladie de Parkinson ou la migraine [16, 17].
Actuellement, les données a ce sujet sont
encore limitées, mais en raison du grand in-
térét que les RC suscitent, la situation va cer-
tainement changer dans les années a venir.

neu-

Résumé

Les RC sont des régimes riches en lipides et
pauvres en glucides, qui sont notamment util-
isés avec succeés dans le traitement des épilep-
sies pédiatriques réfractaires et de certaines
maladies métaboliques. Outre leur emploi
chez les enfants et les adolescentes et ado-
lescents atteints d'épilepsie, ces régimes sont
également utilisés chez les nourrissons ou en
cas d'état de mal épileptique réfractaire et
font désormais partie intégrante des lignes di-
rectrices  thérapeutiques internationales.
Dans les années a venir, nous serons confron-
tés a des défis supplémentaires, car l'utilisa-
tion du RC présente également un grand in-
térét pour d'autres maladies ou tumeurs
neurologiques (fig. 2).

RC dans différents groupes de
patientes/patients
- Nouveau-nés/nourrissons
- Maladies métaboliques et
mitochondriales
- Epilepsies génétiques spécifiqu

lifications du régime cétogéne
sique

égime Atkins modifié (RAM)
-aitement & faible indice glycé-
lique (TFIG)

Régime cétogéne classique en cas
d'épilepsies réfractaires

RC dans d'autres maladies
neurologiques

- Troubles du spectre autistique
- Tumeurs cérébrales

- Maladie d'Alzheimer

2n unité de soins intensifs
tat de mal épileptique réfractaire
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Figure 2: Utilisation des régimes cétogenes (RC)
autrefois (orange) et aujourd'hui (bleu) (modifié
et traduit avec I'aimable autorisation a partir de
[16)).
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