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CONTEXTE :

 Maladie rare, peu de littérature (rapport de cas)

- Prise en charge par régime pauvre en graisse et enrichi en TCM

- pas de recommandation pour thérapeutiques de seconde ligne

- Profils évolutifs différents 

 Cohorte nationale française inconnue

 PNDS lymphangiectasie intestinale en cours d’écriture



INDIVIDUAL APPROACH FOR TREATMENT OF PRIMARY INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA

IN CHILDREN : SINGLE-CENTER EXPERIENCE AND REVIEW OF THE LITERATURE
KWON et al. BMC PEDIATRICS janvier 2021



THE UPDATE OF TREATMENT FOR PRIMARY INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA
KWON et al.  PEDIATR GASTROENTEROL HEPATOL NUTR. Septembre 2021 



PROJET 

 Etude multicentrique nationale  rétrospective sur données

 Entrepôt de données de santé habilité via MARDI pour recueil 

 Durée totale étude : un an et demi ; recueil données prévu sur 6 mois 



POPULATION CIBLE 

 Critères d’inclusion : 

- Enfants < 18 ans 

- Diagnostic confirmé de lymphangiectasies intestinales primitives (faisceau d’arguments clinique, biologique, 

endoscopique et anapath)

- Suivis entre janvier 2010 et janvier 2021. 

 Critères d’exclusion : formes secondaires 



OBJECTIFS PRINCIPAUX 

 Décrire  :

- présentation clinique au diagnostic, l’extension initiale de la maladie 

- traitements administrés, leur efficacité 

- Evolution : croissance, symptômes, biologie (albuminémie, lymphocytes), complications

 Définir la cohorte nationale française 



OBJECTIFS SECONDAIRES 

 Comparaison aux données de la littérature

 Décrire,  au moment du diagnostic,  les caractéristiques clinicobiologiques pouvant être prédictives 

d’évolution favorable sous régime diététique 



RECUEIL DE DONNÉES 





ETHIQUES 

 Enregistrement CNIL n°F20220519105554

 Soumission du projet au Comité d’éthique du GFHGNP prévue



MERCI  POUR  VOTRE  ATTENTION !

Merci pour votre attention !
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