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Les entéropathies congénitales du jeune enfant se traduisent le plus souvent par une diarrhée chronique
apparue dans les premiers mois de vie et caractérisée par des défauts touchant l’absorption, la réponse
immunitaire muqueuse et/ou la motricité intestinale.

Il s’agit de maladies graves prises en charge en milieu spécialisé dans les centres de référence des maladies rares
digestives.

Elles nécessitent le plus souvent une nutrition parentérale, des traitements immunosupresseurs ou une
chirurgie.

1) Enfants âgés de moins de 6 ans

2) Avec ou sans antécédents familiaux ou maladies associées.

3) Ayant une symptomatologie digestive le plus souvent grave et faisant suspecter une maladie
héréditaire:

4) Documentée par une évolution clinique de plus de trois semaines et les examens biologiques et
histologiques adéquats à la situation. Des biopsies digestives seront le plus souvent requises.

5) Après exclusion des autres pathologies fréquentes (allergie, maladie coeliaque, infections, ….).

ENTÉROPATHIES CONGÉNITALES DU JEUNE ENFANT

PRÉSENTATION

CRITÈRES AVANT D’ENVISAGER UNE DISCUSSION EN RCP

colite in�ammatoire chronique
malabsorption spéci�que ou globale
insuf�sance intestinale chronique

PLACE DU STHD DANS LA STRATÉGIE DIAGNOSTIQUE
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Nom, prénom, et mail du contact

RCP Entéropathies Nationale Paris Jean-Pierre Hugot

jean-pierre.hugot@aphp.fr
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