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Liste des abréviations 
 

AGCC   Acide gras à courte chaine gras à courte chaine 
ADL  Acidose D-lactique 
ALD Affection de longue durée 
DER Dépense énergétique de repos 
DSE Diète semi-élémentaire 
EGF Epidermal growth factor 
GLP-1 Glucagon like peptide 1 
GLP-2 Glucagon like peptide 2 
IGR Intestin grêle résiduel 
LB Lithiase biliaire 
NE Nutrition entérale 
NEDC Nutrition entérale à débit constant 
NP Nutrition parentérale 
NPAD Nutrition parentérale à domicile 
ELI Emulsion lipidique intraveineuse 
HP Hydrolysat de protéine 
MDPH Maison départementale pour le handicap 
OA Oralité alimentaire 
PBII Pullulation bactérienne intestinale intraluminale 
REIG Résection étendue de l’intestin grêle 
SGC Syndrome du grêle court 
TCA Troubles du comportement alimentaire 
TCG Taille cible génétique 
TCL Triglycérides à chaine longue 
TCM Triglycérides à chaine moyenne 
TIx Transplantation intestinale 
TOA Troubles de l’oralité alimentaire 
VIC Valvule iléo-caecale 
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Préambule 

 
Le PNDS sur le syndrome de grêle court pédiatrique a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration 
d’un protocole national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité 
de Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). Le 
présent argumentaire comporte l’ensemble des données bibliographiques analysées pour la rédaction 
du PNDS.  

http://www.has-sante.fr/
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Argumentaire 

 

1 SGC : épidémiologie et pronostic 
 
Auteur,  
année, 
référence, 
pays 

Objectifs Stratégie de 
recherche 
bibliographique 
renseignée  

Recueil de l’avis 
des 
professionnels  
(non, oui, 
lesquels) 

Recueil de 
l’avis des 
patients 
(non, oui) 

Populations et 
techniques (ou 
produits) étudiées 

Résultats (avec grade des recommandations si disponible 

O Goulet et al  
Pediatr 
Gastroenterol 
Hepatol Nutr  
2019; 22 : 303-
29. France 

Expliquer aux 
professionnels 
de santé la prise 
en charge 
optimale du SGC 
de l’enfant 

Non applicable 
(NA) 

Centre expert de 
NPAD de Paris-
Necker 

NA Revue sur la 
physiopathologie et 
la prise en charge du 
SGC 

Promotion de la classification du SGC en 3 types 
L’adaptation intestinale est physiologique. 
L’alimentation orale doit être privilégiée 
Les complications infectieuses et hépatiques sont évitables 

R Quirós-
Tejeira  et al  
J Pediatr 2004; 
145: 157-63.  
USA 
 
 

Analyse d’une 
cohorte 
monocentrique  
prise en charge 
pour SGC 
néonatal 

NA Centre expert de 
UCLA 

Non  78 patients. Survie 
supérieure (P <.01), si 
grêle résiduel >38 
cm, valvule iléo-
caecale (VIC) 
conservée, absence 
de stomie ou de 
cholestase (P <.001). 
Survie globale 73% 
dont 77% sevrés  

Une des études montrant l’importance  
de l’anatomie longueur du grêle résiduel, préservation de la  
VIC et du colon pour la survie et/ou l’acquisition d’autonomie . 
A l’époque cette étude n’était pas basée sur la classification  
actuelle en 3 types : Type 1 absence de colon et VIC ;, Type 2 : 
anastomose jéjuno-colique ; Type 3 anastomose jéjuno-iléale  
 
 
 
 

O Goulet et al. 
Eur J Pediatr 
Surg 
2005;15:95-
101.  
France 

Analyse d’une 
cohorte 
monocentrique  
prise en charge 
pour SGC 
néonatal 

NA Centre expert de 
NPAD de Paris-
Necker 

non 87 enfants SGC 
Classification selon la 
longueur du grêle 
résiduel et la 
conservation de VIC 
Survie globale 89,7% 

La durée de dépendance de la NP n’est pas fonction  
de la cause du SGC mais de la longueur résiduelle et  
de la présence de la VIC. 
Il est recommandé de suivre la croissance après sevrage  
de la NP et de la reprendre en cas de déficit 

P Wales  et al.  
J Pediatr Surg 
2005; 40: 755-
62. Canada  

Analyse du 
pronostic du 
SGC néonatal  

NA Equipe du Toronto 
Children Hospital 

oui Etude de cohorte. 
175 patients avec 
SGC néonatal 
Mortalité : 37,5% 

Mortalité du SGC élevée par rapport aux autres pathologies.  
Mortalité essentiellement liée à l’hépatopathie de 
l’insuffisance intestinale  

Pediatric 
Intestinal 
Failure 
Consortium  
J Pediatr 2012; 
161 : 723-8.e2. 
USA  

Etude du 
pronostic de 
l’insuffisance 
intestinale  (II) 

NA Etude 
multicentrique de 
2000 à 2007 

NA 272 enfants SGC 
Autonomie de la NP 
dans les 3 mois: 43%. 
Décès ou TIx 57%  

Ces résultats démontrent une approche de l’insuffisance 
 intestinale très sensiblement différente aux USA qui ne  
constitue donc pas un modèle 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Goulet+O&cauthor_id=31338307
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Quir%C3%B3s-Tejeira+RE&cauthor_id=15289760
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Quir%C3%B3s-Tejeira+RE&cauthor_id=15289760
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Goulet+O&cauthor_id=15877257
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Wales+PW&cauthor_id=15937809
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D


Centre de référence es maladies rares digestives (MaRDi) / 15 juin 2023 
6 /30 

 
Pediatric 
Intestinal Failure 
Consortium  
J Pediatr 2015; 
167: 29-34.e1.  
USA 
 

Etude du 
pronostic de 
l’insuffisance 
intestinale (II)  

NA Etude 
multicentrique de 
2000 à 2007 
Publication 
complémentaire 

NA 272 enfants SGC 
26% post ECUN ; 
Autonomie digestive : 
43% 
Décès : 27% 
Transplantation (TIx) : 
26% 
IRC 8,9/1000 jours 
de NP  

Taux très élevé d’IRC. La Taurolidine n’est pas utilisée  
aux USA. Dans une autre publication du même consortium  
(J Pediatr Gastroenterol Nutr 2014 ; 59 : 537-43) : la « race » 
« blanche » ou « non blanche » impacte le pronostic. 
L’incidence des IRC dans ce consortium est > 12 fois supérieure 
à celle observée  sous Taurolidine 

L. Merras-
Salmio  et al. 
JPEN 2018; 42: 
1304-13. 
Finlande 
 

Etude du 
pronostic de 
l’insuffisance 
intestinale de 
1984 à 2017 

NA Etude mono-
centrique sur plus 
de 30 ans 

non Etude de 100 enfants 
dont 78% de SGC 
Survie 85%. Causes 
de décès : cirrhose 
et/ou infection 

Facteurs pronostiques classiques  
Longueur du grêle résiduel, absence de colon et de VIC. 
Baisse des IRC de 1,4 à 0,6/1000 jours de NP avec la  
taurolidine 

Tian Zhang et al. 
Pediatr Surg Int  
2021; 37:495-
502 
Chine 

Etude du 
pronostic des SGC 
de 1988 à 2019 

NA Etude mono-
centrique sur 30 ans 

non Etude de 157 enfants 
Survie 85%. Causes 
de décès : cirrhose 
et/ou infection 

Facteurs pronostiques classiques  
Longueur du grêle résiduel, absence de colon et de VIC 

N. Vinit et al. 
J Pediatr 2021; 
S0022-
3476(21)01069-
6. 
France 

Quels facteurs pré 
et post-nataux 
prédictifs 
d’insuffisance 
intestinale 
prolongée dans le 
laparoschisis 

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
obstétriciens 
chirurgiens, 
néonatologues, 
gastroentérologues 
pédiatres 

non Recrutement 2000-
2017 
180 nouveaux-nés 
35 ont nécessité une 
NP prolongée 
145 ont acquis une 
autonomie digestive 
en moins de 6 mois 

Les facteurs pronostiques sont : le laparoschisis complexe, la péritonite, 
un grêle résiduel de moins de 50 cm 

E.Payen et al 
J Pediatr 
Gastroenterol 
Nutr 2022 Feb 
15. 
 doi: 10.1097 
/MPG.0000000
000003415. 
France 

Etude 
rétrospective du 
pronostic dans les 
formes étendues 
de la Maladie de 
Hirschsprung 

NA Chirurgiens et 
gastroentérologues 
pédiatres 

non 25 enfants nés 2000 -
15. Suivi median 10.9 
ans 15 avec < 80 cm 
de grêle normal 
mediane :  20 cm. 10 
> 80 cm mediane: 
115 cm. 

 

NP plus brève (0.9 vs 7.5 ans p < .001) si > 80cm ganglionnaire. 10 
patients (< 80 cm) ont présenté une enterocolite du segment exclu ; 
3/25 TIx (2 isolées). Autonomie chez la plupart des > 80cm. 
Dépendance NP prolongée si < 80cm. Cholestase, entérocolite, et  
sepsis sont les principales complications à prévenir par une  
dérivation précoce et une entérectomie des segments aganglionnaires. 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pediatric+Intestinal+Failure+Consortium%5BCorporate+Author%5D
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Merras-Salmio+L&cauthor_id=29701871
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Merras-Salmio+L&cauthor_id=29701871
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Zhang+T&cauthor_id=33394086
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Vinit+N&cauthor_id=34748742
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2 SGC : alimentation 
 
O Goulet , et al. 
Clin Nutr 2013; 
32: 162-71. 
Groupe 
international 

Consensus 
international 
d’experts pour 
une alimentation 
adaptée dans le 
SGC 

Non OUI, le groupe 
d’experts pour un 
consensus 

NA Analyse 
physiologique des 
meilleures pratiques 
pour l’alimentation du 
nouveau-né et de 
l’enfant présentant un 
SGC 

Le lait de mère doit être utilisé de préférence 
L’alimentation orale doit être privilégiée 
Les diètes semi-élémentaires sont les plus adaptées 
Les triglycérides à chaine moyenne sont recommandés 
Les acides aminés libres (AAL) ne sont pas mieux absorbés. 
Les formules d’AAL n’ont pas fait la preuve de leur intérêt sauf  
en cas d’allergie documentée aux hydrolysats de protéines 

J Olieman  
J Am Diet Assoc 
2010 ;110 : 
420-6.  
Pays Bas 

Revue 
systematique sur 
la nutrition 
entérale (NE) chez 
l’enfant avec SGC   
(1966- 2007)/ 8 
études gradées 
selon  le Scottish 
Intercollegiate 
Guidelines criteria. 

Oui Diététiciens, gastro-
et chirurgien 
pédiatres 
Expert opinion 

NA NE précoce après 
chirurgie, de 
préférence en 
continue. Lait de 
femme ou formule 
selon l’âge. Début 
précoce d’une 
alimentation orale en 
petits volumes. 
Diversification à 4 -6 
mois corrigée selon le 
terme pour prévenir 
les TOA 

Sujet très débattu. Aucune étude ne compare 
l’alimentation orale précoce (plus physiologique) et la NE sur 
sonde. 
L’important est de favoriser l’adaptation intestinale qui est un processus 
physiologique et la prévention des troubles de  
l’oralité alimentaire (TOA) 

T Capriatinet al 
Expert Rev 
Gastroenterol 
Hepatol 2017 ; 
11 : 741-8.  
Italie 

Revue de la 
littérature sur les 
modalités de 
l’alimentation chez 
l’enfant avec SGC    

oui Gastro-pédiatres 
Opinion d’experts 

NA Le lait de femme 
préféré et complété 
avec des acides 
aminés (AA) aux USA, 
hydrolysat de 
protéines (HP) en 
Europe. Rare 
utilisation des 
formules 
polymériques (FP) 

Il n’est as rapporté de différences entre AA et HP 
Les données sont rares et la controverse existe entre 
alimentation sur sonde et alimentation orale 

F. Joly et al 
Gastroenterolog
y 
2009;136:824-
31 
France 

Comparaison de 
modes 
d’alimentation 
chez l’adulte avec 
SGC 

NA Mesure de 
l’absorption 
intestinale sur 3 
jours en double 
plateau 

oui Comparaisons d’une 
alimentation orale, 
entérale ou combinée 

La nutrition entérale sur sonde améliore l’absorption  
intestinale mais n’est pas vraiment utilisée en pratique chez  
l’adulte en raison de son inconfort 

J. Ksiazyk et al   

J Pediatr 
Gastroenterol 
Nutr 2002; 35: 
615-8 
Pologne 

Comparaison de 2 
types de diète 
chez des 
nourrissons avec 
SGC 

NA Etude prospective, 
randomisée en 
double aveugle. 
Comparaison d’un 
HP et d’une FP 

oui 10 enfants âgés de 
4,08 ± 2,45 mois 
Durée : 30 jours  

La perméabilité intestinale et les balances énergétique  
et azotée non différentes. Le dosage des TCM est difficile à  
réaliser en analyse coprologique. Aucune étude similaire  
n’a été réalisée depuis chez l’enfant 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Goulet+O&cauthor_id=23159212
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Joly+F&cauthor_id=19046971
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Ksiazyk+J&cauthor_id=12454574
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/12454574/#affiliation-1
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A Diamanti et al. 
Eur J Clin Nutr 
2015;69:102-6. 
Italie 

Allergie aux 
protéines du lait 
de vache (APLV) 
dans le SGC 

NA Gastroentérologues 
pédiatres,  
Rapport de 3 cas 

oui Trois cas sur 37 
enfants étudiés avec 
IgE positives. 
APLV confirmée par 
l’exclusion des PLV 

Compliaction rare (< 10%) L’article recommande des études 
multicentriques qui n’ont, depuis, jamais été réalisées  

E De Greef et al. 
J Nutr Metab  
2010;2010:297
575.  doi: 
10.1155/2010/
297575.  
Belgique 

Effet du 
Neocate® chez 
des enfants SGC 

NA Gastroentérologues 
pédiatres,  
Rapport de 4 cas 

oui Quatre cas ayant été 
sevrés de la NP après 
introduction du 
Neocate® 
Pas de groupe 
contrôle  

Résultats sur une population très réduite (n=4) comme l’étude 
de J Bines  et al. J Pediatr Gastroenterol Nutr 1998;26:123-8.  
Australie 

JJ Wessel et al.  
Semin Perinatol 
2007; 31:104-
11  
USA 

Prise en charge du 
SGC 

NA Recommandations 
d’une équipe nord-
américaine 

non Focus sur les 
complications 
hépatiques 

Conclusion : la nutrition entérale continue sur sonde est recommandée. 
Ce qui n’est pas démontré. En réalité la NE est  
promue pour éviter ou se dispenser de la NP considérée aux 
USA comme « dangereuse » et, de surcroît « coûteuse » ce qui 
N’est pas forcément une attitude fondée 

L.Norsa  et al. 
Am J Clin Nutr 
2019; 
109:1112-8.  
France  
 

Démontrer le rôle 
du colon dans le 
SGC 

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
gastroentérologues 
pédiatres, 
diététiciens, 
biologistes 

oui Comparaison de 3 
groupes d’enfants 
correspondant aux 
trois types de SGC 
selon la présence ou 
l’absence de colon 
Réalisation de bilans 
d’absorption 

La présence du colon augmente la capacité fonctionnelle  
du grêle résiduel (citrulline) et permet une récupération 
énergétique des substrats non absorbés 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Diamanti+A&cauthor_id=25182018
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Bines+J&cauthor_id=9481624
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Wessel+JJ&cauthor_id=17462495
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Norsa+L&cauthor_id=30924493
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3 SGC : troubles de l’oralité alimentaire (TOA) 
 
J Hopkins et al. 
Nutr Clin Pract 
2017 
USA 

Position and 
review paper sur 
les TOA 

oui Gastro-pédiatres NA Revue des causes 
des TOA et des 
aversions 
alimentaires. Très 
peu de données 
disponibles  

Trois aspects sont soulignés pour dépister et prévenir les TOA  
et aversions alimentaires: physiques, développementaux et 
sociaux   

D L Boctor et al. 
Clin Nutr 2021 
; 40 : 5399-
406. 
Canada et 
France 

Prévalence des 
TOA chez des 
enfants en 
insuffisance 
intestinale 

NA Etude bi-centrique 
comparant la 
prévalence des 
troubles de l’oralité 
alimentaire (TOA) et 
leurs origines 

oui Inclusion de 59 
enfants d’âge médian 
5,2 ans. Analyse 
clinique et 
questionnaire 
d’évaluation 

Les TOA sont surtout fréquents au Canada et sont associés à  
la nutrition entérale sur sonde précoce et prolongée 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Boctor+DL&cauthor_id=34571239
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4 SGC : traitements hormonaux 
 
O.Goulet  et al JPEN J 
Parenter Enteral Nutr 2010; 
34: 513-20. 
France  
 

Apprécier l’effet 
d’un analogue 
biosynthétique 
de l’hormone de 
croissance 
humaine (rhGH) 

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
gastroentérologues 
pédiatres, 
diététiciens, 
biologistes 

oui Huit enfants traités 
12 semaines. 
Analyse de 
l’incidence et de la 
chronologie de 
sevrage de la NP 

Tous les enfants étaient sevrés en fin de traitement.  
Seuls deux enfants le sont restés durablement.  
L’effet de la rhGH disparaît progressivement à l’arrêt  
du traitement 

BA Carter et al J Pediatr. 
2017; 181:102-111.e5. 

USA 

 

Etude 
prospective 
multicentrique 
d’un analogue du 
GLP-2, 
Teduglutide 
(TED) administré 
pendant 12 
semaines chez 
des enfants en 
NP pour SGC. 
 

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
gastroentérologues 
pédiatres, 
diététiciens, 
biologistes 

Oui Enfants de 1 à 17 ans 
Trois bras à doses 
différentes (0.0125 
mg/kg/d [n = 8], 
0.025 mg/kg/d [n = 
14], 0.05 mg/kg/d [n 
= 15]) et groupe 
contrôle. Objectif : 
réduction d’au moins 
20% des apports en 
NP (volume et 
calories)  

 

Pas d’effets secondaires majeurs. 
A 12 semaines : volume et calories (kcal/kg/j) diminuent en  
médiane de -41% et -45%, respectivement, avec 0.025 mg/kg/j 
 et de  - 25% et -52% avec 0.05 mg/kg/j de TED. Réductions de  
0% et -6%, avec 0.0125 mg/kg/j TED et de 0% et -1%  chez les 
contrôles 
Cette étude est brève. Son caractère multicentrique l’affaiblit.  
Des doses doubles n’ont pas un effet très différent mais ont  
tout de même été retenues comme recommandation pour les 
procédures d’AMM. 
 

SA Kocoshis et al JPEN J 
Parenter Enteral Nutr. 
2020;44:621-31 

USA 

 

Etude 
randomisée en 
double aveugle 
multicentrique de 
phase III du 
Teduglutide 
(TED) administré 
pendant 24 
semaines chez 
des enfants en 
NP pour SGC. 

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
gastroentérologues 
pédiatres, 
diététiciens, 
biologistes 

Oui Deux bras à doses 
différentes (0.0125 
mg/kg/d [n = 24], 
0.025 mg/kg/d [n = 
26], 0.05 mg/kg/d [n 
= 26]) et groupe 
contrôle [9]. 
Objectif : réduction 
d’au moins 20% des 
apports en NP 
(volume et calories) 
et sevrage de la NP  

Les effets secondaires observés ont été de la fièvre (IRC) et des 
vomissements 
A 24 semaines : l’objectif de réduction est obtenu volume et  
calories (kcal/kg/j) diminuent chez 13 (54.2%), 18 (69.2%), 
et 1 (11.1%) des patients qui ont reçu 0.025 mg/kg,   
0.05 mg/kg TED et les contrôles. 
Deux patients (8.3%, 0.025 mg/kg TED), 3 (11.5%, 0.05 mg/kg 
Ont été sevrés de la NP à 24 semaines. 
Cette étude confirme un effet de TED un peu supérieur avec la 
dose de 0.05 mg/kg/jour de TED. 
Les deux études américaines ont permis d’obtenir, malgré des 
résultats assez modestes, l’AMM en France. 
Des données mono-centriques chez 25 enfants de plus de  
Plus de 3 ans sur 48 semaines sont en cours d’analyse. Elles 
comportent des bilans d’absorption intestinale par la méthode 
en double plateau avant et à 48 semaines de traitement. 
Un tiers (8 enfants) des enfants ont été sevrés durablement de la 
NP sans arrêter le TED. Avec de 2 à 3 ans de suivi, six (75%)  
restent sevrés de la NP avec un croissance normale  
(Lambe C et al manuscrit soumis) 
 
 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Goulet+O&cauthor_id=20852179
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E Ramos Boluda et al. J 
Pediatr Gastroenterol Nutr. 
2020; 71: 734-9. 

Etude espagnole 
multi-centrique, 
ouverte sur 12 
mois chez des 
enfants en NP 
pour SGC. 

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
gastroentérologues 
pédiatres, 
diététiciens, 
biologistes 

Oui 17 patients ont reçu 
la dose de 
0.05mg/kg/jour. 
Paramètres étudiés : 
NP (volume et 
calories), citrulline, 
volime des pertes 
fécales  

Effets secondaires ou concomitants notables : insuffisance  
cardiaque, cholécystite. Douze enfants ont été sevrés 3 après  
3 mois, 4 à 6 mois et 5 à 12 mois. Tous les autres, sauf un, ont eu 
une  
Réduction de l’ordre de 50% des apports en NP. 
Cette étude, très enthousiaste, manque de résultats sur le  
maintien de la croissance staturo-pondérale avec un recul  
suffisant après le sevrage de la NP. 

Raghu VK et al. Suis J Clin 
Nutr 2021;113:172-8. 
Suisse 

Analyse du 
rapport coût 
efficacité du 
Teduglutide 

NA Cliniciens et 
statisticiens 

NA Modèle de Markov 
pour évaluer les 
coûts en US$ et 
l'efficacité [en 
années de vie 
ajustées sur la 
qualité]  de TED par 
rapport à la 
transplantation. 

À son prix actuel (> 400 000 $ par an), le teduglutide ne constitue 
pas un complément rentable à la transplantation dans le traitement 
du syndrome de l'intestin court pédiatrique. D'autres travaux 
devraient chercher à identifier des stratégies de réduction des 
coûts, y compris des schémas posologiques alternatifs 

Diamanti A et al ; Dig Liver 
Dis. 2022;54:1320-7.  

Italie 

Revue de la 
littérature et 
propositions de 
recommendations 

NA Société italienne 
de gastro-
entérologie, 
d'hépatologie 
et de 
nutrition 
pédiatriques  

 

NA TED a une AMM 
depuis janvier 2021. 
Pris en charge pour 
les patients ≥ 1 an.  
Peut être prescrit par 
les centres de 
référence régionaux. 
L’article interroge sur 
les indications et les 
modalités 
d’utilisation de TED 
pour identifier les 
meilleurs candidats 
en termes de rapport 
coût/efficacité 

Cet article très dense souligne de nombreuses interrogations sur le 
traitement par TED : les indications et le timing, les doses, la 
durée du traitement, les critères d’efficacité et/ou d’arrêt du 
traitement et bien entendu, sur le coût au long cours par 
rapport à celui de la NP prolongée. Il souligne l’importance 
des études cliniques et des consensus, au moins européens 
pour ajuster les critères et optimiser le rapport coût/efficacité 

 

 

Gigola F et al. Front Nutr. 
2022 Jun 14;9:866518. doi: 
10.3389/fnut.2022.866518. 
eCollection 2022 

Italie 

Revue 
systématique des 
études publiées. 
Sources 
MEDLINE et 
embase 

NA Chirurgiens et 
gastroentérologues 
pédiatres ; 
Statisticiens 

NA 14 études; 223 patients 
traités (45 semaines 
IQR : 36-52,5). Doses:  
152 : 0,05 mg/Kg/j, 38 : 
0,025 mg/Kg/j.  36 
patients sevrés de NP 
aà 24 semaines (IQR : 
24-48) ; 149 ont réduit 
la NP en volume et 
calories. 11 études ont 
rapporté des 
complications. 

TED est efficace pour réduire la NP et améliorer l’autonomie  dans 
le SGC pédiatrique. Cependant, d'autres études sont nécessaires 
pour comprendre son efficacité à long terme et après l'arrêt du 
traitement et les complications possibles. 
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5 SGC : Citrulline 

J M Rhoads  et al 
J Pediatr 
2005;146:542-
7. USA 

Valeur 
prédictive de la 
citrulline 
plasmatique 

NA Etude prospective 
d’enfants avec un 
SGC 

oui Suivi de 24 enfants 
avec des taux à un 
an d’intervalle 

Des taux  >19 micromol/L sont associés au sevrage de la NP. 
 La citrulline pourrait être un biomarqueur prédictif  

C.Bailly-Botuha 
et al. Pediatr Res 
2009; 65: 559-
63.  

France 

Citrulline 
plasmatique  
biomarqueur de 
la masse 
fonctionnelle 
intestinale 

NA Gastroentérologues 
pédiatres, 
biochimistes et 
statisticiens 

non Analyse de 
régression entre 
longueur du grêle 
résiduel et les taux 
de citrulline 

Il existe une corrélation mais le taux de 20 mole/l n’est pas  
toujours associé à un sevrage de la NP et ne constitue donc  
pas un seuil spécifique comme ont pu l’indiquer certaines  
publications 

F.Proli   et al  
Clin Nutr 2021; 
40: 4941-7. 
France 

Valeur 
prédictive de la 
citrulline pour le 
sevrage de la NP  

NA Gastro- pédiatres, 
biochimistes et 
statisticiens 

non Etude rétrospective 
des variations de la 
citrulline sur 4 ans 
d’évolution d’un SGC 

Bonne valeur prédictive chez l’enfant avec une corrélation  
significative entre les taux de citrulline et le niveau de  
dépendance de la NP. 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Rhoads+JM&cauthor_id=15812462
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Proli+F&cauthor_id=34358840
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=31338307%2C23159212%2C30924493%2C29478887%2C19127207%2C20852179%2C34748742%2C34358840%2C27889929%2C32977995%2C34534896%2C27030532%2C15877257%2C23388657%2C25015836%2C34571239%2C18079282&format=abstract#search-result-1-8-affiliation-1
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6 SGC : Nutrition parentérale à domicile (NPAD) 
 

P.Gandullia et al; Dig 
Liver Dis 2011; 43: 
28-33.  

Italie 

 

Nutrition 
Parentérale à 
Domicile 
(NPAD)  

NA Analyse de l’activité 
d’un centre expert à 
Gènes Institut Gaslini 

non 36 patients < 18 ans 
sur 15 ans. 
99 cathéter veineux 
centraux (CVC) soit 
2,75/patient 
1,79 IRC/1000 jours 

Série intéressante mais avec un effectif limité. Incidence relativement 
modeste d’IRC avant l’avènement des verrous de Taurolidine 

 

E.Abi Nader et al. Am 
J Clin Nutr 2016; 
103:1327-36.  
France 

 

Nutrition 
Parentérale à 
Domicile 
(NPAD)  

NA Analyse de l’activité 
d’un centre expert à 
Paris-Necker  

non N=251 sur 14 ans 
86% de maladies 
primitivement 
digestives 
59% de SGC 
Mortalité 10% liée 
aux déf.immunitaires 

SGC principale indication de NPAD. Pronostic est le meilleur  
avec  > 52% d’enfants sevrés.  
Taux élevés d’infections sur cathéter (1,7/1000jours) avant 
 l’ère de la Taurolidine, comparable aux résulats de Gandulla  

C.Lambe et al. JPEN J 
Parenter Enteral 
Nutr. 2018; 42: 
1017-25.  

France 

Nutrition 
Parentérale à 
Domicile 
(NPAD) 

NA Analyse de l’effet 
préventif des verrous 
de Taurolidine sur 
l’incidence des IRC 
dans le centre expert 
de Paris-Necker 

non Etude prospective 
d’une cohorte de 195 
enfants en NPAD 
recevant des verrous 
de Taurolidine (VT) en 
prévention des 
infections reliées au  
cathéter (IRC) 

Diminution significative (p<0.05) IRC sous VT de  
4,16 à 0,25 /1000 jours de NP. Le pourcentage cumulé de  
patients sans IRC à 18 mois sous VT est de 92% (IC 95% : 71-98) 
versus 61% (95% CI: 49-72) chez les contrôles (P = .01).  
L’analyse multivariée des facteurs de risque d’IRC indique le  
Jeune âge des parents et les déficits immunitaires. 
Les VT sont recommandés et contribuent à la diminution des 
hospitalisations, des thromboses et de l’hépatopathie 

A.Diamanti et al 
2017; 9: 1217. doi: 
10.3390/nu9111217. 

Italie 

Nutrition 
Parentérale à 
Domicile 
(NPAD) 
Epidémiologie 
en Italie 

NA Etude 
épidémiologique 
nationale 

non 145 âgés ≤19 ans. 
Prévalence 
14.12/million hab 
Incidence :  
1.41/million hab par 
an 

Chiffres assez comparable à ceux observés en France 
Il existe très peu de données épidémiologiques rapportées à 
La population 

E.Abi Nader et al. 
Clin Nutr 2021;40: 
1974-82.  
France 
 

Analyse de la 
minéralisation 
osseuse en NP 
prolongée par 
DXA  

NA Gastroentérologues 
pédiatres, 
radiologues, 
biochimistes et 
statisticiens 

non 40 enfants en NP 
prolongée dont  50% 
SGC 
Le déficit ne dépend 
ni de la durée ni du 
niveau de 
dépendance de la NP 

Les enfants les plus affectés ne sont pas les SGC mais les  
entéropathies congénitales de la muqueuse intestinale 

O.Goulet et al   
Clin Nutr 2021; 40: 
5278-87. France  
 

Activité de 
Nutrition 
Parentérale à 
Domicile 
(NPAD) en 
France sur 6 
années 

NA Centres experts de 
NPAD 

non Augmentation de la 
file active de 268 à 
385 en 6 ans  (+44%) 
42,3 à 46,6 % de SGC 
suivant les centres et 
les années 

Réduction des infections reliées au cathéter avec la  
Taurolidine Mortalité 8% liée aux maladies non digestives 
 ( < 1% pour le SGC) 
Prévalence de cholestase : < 6% 
Mortalité liée essentiellement à des patients en NPAD  
 Pour cancer, GvH, déficit immunitaire, maladie métabolique 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Goulet+O&cauthor_id=34534896
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7 SGC : microbiote intestinal 
 
H Engstrand et 
al Microbiome 
2015; 3:18.. 
Suède 

Microbiote 
intestinal et 
dysbiose 

NA Etude prospective 
mono-centrique 

oui Etude comparative 
dans les fratries 
d’enfants SGC et de 
témoins normaux 

Perte de la diversité chez les SGC 
Important rôle des antibiotiques et du niveau de dépendance 
à une NP 

Le Yi Phyo, 
Pediatr Surg 
Internat 2021 ; 
37 : 1371–81  
Chine 

Microbiote 
intestinal, 
dysbiose et 
antibiotiques 
(ATB) et  SGC 

NA Enfants présentant 
une pullulation 
bactérienne 
intraluminale 
intestinale (PBII) 
Rôle des ATB  

oui Etude comparative 
d’enfants SGC et de 
témoins normaux 

• Les ATB altèrent la composition du microbiote et favorisent 
l’émergence de bactéries multi-résistantes (BMR).  

• Level of evidence III. 

R.Thänert et al. 
Gut Microbes  
2021; 13: 
1940792.. USA 
 
 

Microbiote 
intestinal et 
dysbiose dans le 
SGC 

NA Etude d’enfants 
présentant une PBII 
Rôle des antibiotiques 

oui Etude comparative de 
19 enfants SGC et 
d’enfants prématurés 
(n=18) et à terme 
(n=19) 

Les ATB dans la PBII réduisent la diversité du microbiote et 
 favorisent l’émergence de BMR 

E. Neelis et al. 
JPEN J Parenter 
Enteral Nutr 
2019;43: 194-
205. 
Pays Bas 

« PubMed 
literature 
search” articles 
publiés depuis 
2000 selon les 
mots-clés: SGC, 
microbiome 
intestinal, 
AGCC, NP 

OUI Revue enfants et 
adultes en 
insuffisance 
intestinale, 
essentiellement des 
SGC 

non Compilation des 
différentes études 
soit au total 66 
adultes (29 témoins 
normaux) et 28 
enfants (18 témoins 
normaux) 

Réduction de la diversité et augmentation des  
Proteobacteria, (Enterobacteriaceae),  
reduction des Bacteroidetes et souvent des Firmicutes et une 
abondance de Lactobacilli 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Engstrand+Lilja+H&cauthor_id=25941569
https://link.springer.com/article/10.1007%2Fs00383-021-04948-5#auth-Le_Yi-Phyo
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Th%C3%A4nert+R&cauthor_id=34264786
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Neelis+E&cauthor_id=30070709
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8 SGC : chirurgie entéroplastie 
 
MA Fernandes et al. 
Pediatr Surg Int 2016; 
32: 921-6. USA 

Revue 
systématique de la 
littérature et meta-
analyse   

oui Chirurgiens et 
biologistes. 
STEP (MEDLINE 
et SCOPUS) 

NA Tolérance digestive 
améliorée pour 35 
à 69% des 86 
enfants inclus et 
pour 16.  

Cet article est favorable au STEP sans détailler la croissance  
et la durée ultérieure de la NP 

C Oliveira et al  J 
Pediatr Surg 2012; 47: 
931-7 
Canada 

Etude de 12 
enfants avant et 
après STEP 

NA Chirurgiens 
pédiatres et 
biologistes. 
 

oui Marqueurs 
quantifiant l’effet 
du STEP sur la 
fonction intestinale 

Cet article montre sans le dire que la reduction de la dilatation  
Du grêle et donc de la PBII restaure la muqueuse intestinale et 
Augmente l’absorption, comme en témoignent l’augmentation 
de la citrulline plasmatique et la diminution de la stéatorrhée 

A Mutanen et al. J 
Pediatr Surg 2019; 
54:511-6.  
Finlande 

Etude de 
l’efficacité de 
STEP ; âge médian 
de 1.5 ans (IQR 
0.7-3.7). 

NA Chirurgiens 
pédiatres 

oui 15 SGC : 13 1ers et 
7 re- STEP.  
Longueur moyenne 
augmente de 42% 
post 1er et 13% 
post 2ème (p=0.05). 
NE 6%- 36%  

Cet article établit aussi un lien entre dilatation du grêle, PBII  
et inflammation de la muqueuse intestinale contribuant à 
l’augmentation de perméabilité et à la translocation  
bactérienne à l’origine de la portite se manifestant par une  
cholestase à l’origine de la fibrose et de la cirrhose 

G Boroni et al. Front 
Nutr. 2022, 7;9: 
861093. Italie 

Comparaison des 
techniques 
chirurgicales 
d’allongement du 
grêle 

NA Chirurgiens NA Article passant en 
revue avec 
d’excellents dessins 
les principales 
techniques  

Serial Transverse Enteroplasty (STEP) 
Longitudinal Intestinal Lengthening and Tailoring (LILT),  
Spiral Intestinal Lengthening and Tailoring (SILT) et des techniques 
d’interposition colique, d’allongement  
duodenal ou d’expansion tissulaire  

N.Vinit, et al S. 
Children (Basel). 2022 
;9: 84. 
doi:10.3390/children 
9010084 
France 

Etude (2012-2017) 
rétrospective du 
bénéfice de 
l’intervention de 
Santulli (Si) 

NA Chirurgiens 
pédiatres 

NA 41 patients âge 
median: 39 (0-335) 
jours ;  atrésie (51% 
2 laparoschisis), 
ECUN (29%), 
volvulus (10%), 
Hirschsprung (5%), 
perforation (5%),  

Résultats : Survie 100% ; Sevrage de NP 90%  
Ce montage chirurgical est particulièrement indiqué chez  
des enfants présentant, après l’intervention initiale, une  
dysmotricité intestinale avec anses dilatées. Elle permet un 
affaissement des anses et un entretien du colon en vue de  
l’anastomose finale 
 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Mutanen+A&cauthor_id=29753524
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9 SGC : Réhabilitation et transplantation intestinales 
 
Y Nusinovich et 
al  J Pediatr 
Gastroenterol 
Nutr 2013; 
57:324-9 ; USA 

Effet d’un centre 
de réhabilitation 
intestinale sur le 
pronostic du SGC 
lié à une atrésie  

NA Etude rétrospective 
mono-centrique et 
comparative dans un 
IRC 

oui 118 enfants en 10 
ans. 20 ont eu une 
NP prolongée (2 
décès); 4 ont été 
transplantés 

Les auteurs estiment que l’IRC a permis de diminuer la  
mortalité et la morbidité  

VK. Raghu et al. 
Pediatr 
Transplant. 
2019; 23: 
e13580.  
Registre 
international 

Analyse du 
registre 
international de 
Transplantation 
Intestinale (Tix) 
pédiatrique 

NA Chirurgiens pédiatres oui 1985-2017 :  2010 
enfants et 2080 TIx 
avec foie 46% 
d’Amérique du Nord  
 (75%) ;  

Survie patient /greffon à 1 et 5 ans: 72,7%/66,1% et 57,2/48,8%,  
La survie a 1 an est meilleure si l’enfant n’est pas au stade  
terminal, s’il reçoit une 1ére greffe et si le foie est associé.  
Ces résultats ont progressé en 30 ans mais restent 
 insuffisants. La TIx doit être réservée s aux échecs de NP  
prolongée 

L Norsa et al  
Clin Nutr 2019; 
38:926-33. 
France 

Comparer le 
pronostic entre 
transplantation 
(TIx) pour SGC 
intestinale et NP 
prolongée 

NA Multidisciplinaire: 
chirurgie et  
gastroentérologie, 
pédiatrie, 
diététiciens, 
biologistes 

oui Survie à 5 ans des 
enfants TIx (n=20) en 
pour « nutritional 
failure » et survie de 
ceux qui sont restés 
en NP (n=16) 

60% après transplantation  
100% de survie en NP prolongée 
Conclusion : prévenir les complications pour éviter  
le recours à la transplantation 

F.Lacaille et al. 
Transpl Int 
2017; 30:178-
86.  

France 

Bilan de la 
transplantation 
intestinale (TIx) et 
Hépato-
intestinale (THIx) 
en France  

NA Equipe 
multidisciplinaire: 
gastroentérologues 
pédiatres, 
diététiciens, 
biologistes 

non 1994-2014 : 110 TIx 
chez 101 enfants 
36% de SGC ; Survie 
patient/greffon : 
THIX et TIx :  
60/41% et 46/11% 

Evolution des traitements Nombreux rejets tardifs des TIx 
La Tx doit être réservée aux patients dont la NP est  
compliquée voire devenue impossible 

F.Ordonez   et 
al. Am J Clin 
Nutr 2013; 97: 
743-9. France 

Absorption 
intestinale chez 
des enfants 
transplantés 

NA Centre Français de 
transplantation 
intestinale de l’enfant 

non 24 enfants 
transplantés ayant 
atteint l’autonomie 
digestive  

L’absorption lipidique est abaissée et nécessite des apports énergétiques 
de l’ordre de fois la dépense énergétique de  
repos 

S.Ganousse-
Mazeront al.  
Clin Nutr 2015; 
34 : 428-35.  
France 

Evaluation 
d’enfants 
adressés pour 
transplantation 
intestinale (TIx) 

NA Centre Français de 
transplantation 
intestinale de l’enfant 

non Analyse de 118 
enfants de France et 
d’Europe avec 35% 
d’hépatopathie 
évoluée 

Infections, thromboses vasculaires et hépatopathie, bien  
que pouvant être prévenues, conduisent à la TIx chez 62 avec 
 une survie de 75% à 5 ans.  
Des hépatopathies même évoluées sont réversibles 

 
 
 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Raghu%20VK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31531934
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/eutils/elink.fcgi?dbfrom=pubmed&retmode=ref&cmd=prlinks&id=31531934
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/eutils/elink.fcgi?dbfrom=pubmed&retmode=ref&cmd=prlinks&id=31531934
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/eutils/elink.fcgi?dbfrom=pubmed&retmode=ref&cmd=prlinks&id=31531934
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/eutils/elink.fcgi?dbfrom=pubmed&retmode=ref&cmd=prlinks&id=31531934
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Norsa+L&cauthor_id=29478887
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Lacaille+F&cauthor_id=27889929
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Ordonez+F&cauthor_id=23388657
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des 
articles  
 

Sources consultées 
Bases de données : Pubmed, Cochrane 

Sites internet :NA 

Période de recherche 1990 - 2022 

Langues retenues Français, anglais 

Mots clés utilisés 

short bowel syndrome: bowel adaptation, colon, 
microbiota, parenteral nutrition, enteral feeding, home parenteral 
nutrition,  quality of life, IFALD, CRBSI, SIBO, hormonal therapy, 
non transplant surgery, intestinal transplantation 

Nombre d’études recensées 5307 

Nombre d’études retenues 238 

 
 
Critères de sélection des articles 
 
Selon le type de la publication et le thème traité. 
Pertinence vis-à-vis des recommendations préconisées dans le PNDS. 
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Ce travail a été coordonné par le Pr Olivier Goulet, Service de Gastroentérologie et Nutrition Pédiatriques, 
Centre de Référence des maladies rares digestives (MaRDi), Centre de réhabilitation et transplantation 
intestinales, Centre expert de Nutrition Parentérale à Domicile, Hôpital Necker Enfants malades – APHP 
Paris,  
 
Ont participé à l’élaboration du PNDS : 
 

• Dr Carmen Capito Chirurgien Pédiatre Hôpital Necker-Enfants malades 
• Pr Christophe Chardot Chirurgien Pédiatre Hôpital Necker-Enfants malades 
• Dr Cécile Lambe  Pédiatre Gastroentérologue Hôpital Necker-Enfants malades 
• Dr Dominique Guimber Pédiatre Gastroentérologue Hôpital Jeanne de Flandre Lille 
• Dr Marie-Edith Coste Pédiatre Gastroentérologue Hôpital de la Timone, Marseille 
• Dr Emmanuelle Dugelay Pédiatre Gastroentérologue Hôpital Robert Debré, Paris 
• Madame Catherine Kajpr de l’Association « La Vie par un Fil » 
• Madame Valérie Joubert de l’Association « La Vie par un Fil » 

 
 
 
Déclarations d’intérêt 
Tous les participants à l’élaboration du PNDS ont rempli une déclaration d’intérêt. Les déclarations d’intérêt 
sont en ligne et consultables sur le site internet du centre de référence. 
 
Modalités de concertation du groupe de travail multidisciplinaire 
Réunions physique, visioconférence ou e-meeting 
Courriels ou réunions téléphoniques 
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