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QU'EST-CE QUE LA GALACTOSEMIE ?

La galactosémie congénitale est une maladie
génétique rare du métabolisme du galactose, due a
un déficit d'une enzyme dans le foie.

Le terme "galactosémie" désigne la quantité de
galactose dans le sang.

Il existe plusieurs types de la maladie selon I'enzyme
déficitaire ; la galactosémie classique est le type plus
fréquent et son principal traitement est un régime
d'exclusion du lactose et du galactose.

DEPISTAGE DE LA GALACTOSEMIE

LE TRAITEMENT EST PRINCIPALEMENT DIETETIQUE

Il consiste a exclure au maximum l'apport alimentaire de lactose et de galactose.
Le lactose (sucre du lait animal) est la principale source de galactose alimentaire, ce
dernier étant libéré dans I'intestin au cours de la digestion.

UN REGIME D'EXCLUSION STRICT DES LE DIAGNOSTIC

Le lait infantile est remplacé par une " formule
spécifique infantile sans lactose ".

Un choix des aliments permis est expliqué aux
familles, grace au guide de I'alimentation des
patients atteints de galactosémie héréditaire -
08/2021, disponible sur le site de la S.FE.LM." et de
I'Association de patients Galactosémie France.

Une supplémentation en vitamines et en calcium est
nécessaire pour nombre de patients.

La maladie est généralement découverte
lors d'une insuffisance hépatique aigué, des
les premiers jours de vie. Cette derniere se
résout rapidement apres le diagnostic et la
mise en place d'un régime d'exclusion strict
du galactose.
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Le régime permet également la prévention
et la régression de la cataracte, si elle est

PRINCIPAUX RISQUES

Au-dela du régime strict bien suivi, il peut
persister des complications chez les enfants
atteints de galactosémie héréditaire comme
des difficultés d'apprentissage, des troubles
neuro-développementaux.

Ces manifestations sont variables d'un enfant
a l'autre et ne dépendent pas de I'adhésion au
régime sans lactose-galactose.

Un suivi clinique et biologique de I'enfant
est indispensable dans un centre médical
spécialisé en consultations pluridisciplinaires.

OU SE TROUVENT LE LACTOSE ET LE GALACTOSE ?

Le lactose est le sucre de tous les laits d'origine animale et des dérivés laitiers.
De nombreux aliments sont a exclure :

Yaourts Biscuits
Fromages blancs, Gateaux
Suisses Pains spéciaux
Crémes desserts Viennoiseries Autres aliments
- contenant :
Lait
Beurre Lactose
Créme fraiche Beurre

Laits de vache,

chévre, brebis.... Creme

Protéines de lait

Fromages fondus

riches en lactose : Confiseries avec lait
Vache qui rit® (caramels mous,
Samos® chocolats au lait,...)
Kiri® Glaces

NB : les fromages, les plus pauvres en galactose résiduel, peuvent étre autorisés
dés la petite enfance (quide page 19).

COMMENT AIDER L'ENFANT ?

PRENDRE CONNAISSANCE DE SON PA.I.

La rédaction d'un Projet d'Accuell
Individualisé (PAl) est le plus souvent
nécessaire afin de faciliter le suivi du
traitement nutritionnel en milieux scolaire
et périscolaire. Les consignes du régime
d'exclusion doivent étre suivies.

AMENAGER REPAS ET GOUTERS

Si l'enfant reste déjeuner a [|'école, les
parents seront amenés a fournir son repas,
préparé avec des aliments conseillés
("panier-repas")

Pour les golters festifs, les consignes
alimentaires s'appliquent et I'éléve évitera
de manger des aliments apportés par un
camarade, sauf consigne des parents (au
cas parcas). llestimportant d'informer dés
que possible les dates de ces évenements
aux parents afin gu'ils s'organisent.

Un petit stock d'aliments autorisés pourra
de méme étre conservé par l'enseignant
pour les occasions imprévues.

La galactosémie n'est pas une allergie alimentaire ; un enfant qui consommerait par
erreur un aliment riche en lactose (galactose) ne verrait aucune conséquence immeédiate.
Il est cependant souhaitable que cela reste exceptionnel.

ANTICIPER LES VOYAGES

Préparer les voyages scolaires pour
permettre le suivi du régime sans lactose
strict.



