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Introduction

- Ancienne version 2016

- Groupe de travail multidisciplinaire international 

- Mise à jour des directives nutritionnelles, y compris l’évaluation et la prise en 
charge à tous les âges. 

- La supplémentation en vitamines et en enzymes pancréatiques reste en grande 
partie la même.

- Chapitres détaillés sur la grossesse, les maladies du foie liées à la mucoviscidose, 
le diabète lié à la mucoviscidose, les maladies osseuses, les suppléments 
nutritionnels et minéraux et les probiotiques. 

- Il y a de nouveaux chapitres sur la nutrition avec des thérapies modulatrices très 
efficaces et la nutrition après une transplantation d’organe.

- 86 recommandations



Niveau d’évidence et grade de recommandation



Evaluation nutritionnelle - Générale

Surveillance régulière de l’état nutritionnel 
→Nourrissons : poids, taille et PC toutes les 

1-2 semaines
→Enfants de 1-2ans : poids, taille et PC tous 

les 2-3 mois
→Enfants > 2 ans : poids, taille et IMC tous 

les 3mois
→Adultes : IMC tous les 3-6mois



Evaluation nutritionnelle - Générale

Evaluation de la composition corporelle 
pour obtenir une estimation de la masse 
grasse (FM) et de la masse maigre (FFM).
→Un IMC faible ou normal peut masquer 

une FM élevée ou une FFM faible
Consensus fort 92%



Thérapie enzymatique substitutive du pancréas

→Mises en place chez tous les patients 
→Amélioration des résultats 

anthropométriques et des complications 
gastro-intestinales liées à la maldigestion.

→Il n’y a pas de données probantes 
concernant l’utilisation systématique 
d’IPP



Vitamines liposolubles

→Evaluation annuelle des vitamines 
liposolubles

→Les taux de vitamines D doivent être 
entre 30-50ng/mL et ne pas dépasser 
100ng/mL



Zinc

→Supplémentation en zinc si carence 
avérée

→Supplémentation systématique = pas 
de bénéfices clinique

→Evaluation du statut en zinc avec 
marqueurs bio + examen clinique + 
évaluation des apports alimentaires



Sel

→Niveau spécifique de supplémentation en sel 
peuvent être nécessaire en fonction de l’âge 
et de l’état clinique, de l’activité physique et 
de la situation climatique

→Besoins évalués en mesurant l’excrétion 
fractionnée de sodium FE(U) = (urée urinaire x 

créatinine plasmatique)/ (urée plasmatique x créatinine 
urinaire)

→ FE entre 0,5-1,5%
→De façon plus courante, Na/créat plus facile à 

mesurer



Diabète

→Dépistage annuel dès l’âge de 10ans
→Si déclin inexpliqué ou développement 

d’une maladie du foie avant 10ans -> 
dépistage 



Foie

→Les patients atteints de cirrhose et/ou 
d’hypertension portale sont à risque 
de malnutrition

→Evaluation nutritionnelle approfondie 
tous les 6 mois



Nutrition et modulateur

→Conseils diététiques appropriés avec 
modulateurs pour limiter et gérer la prise 
de poids

→Suivi régulier des apports en sel et du statut 
vitaminique

→Les symptômes gastro-intestinaux doivent 
être surveillés



Nutrition et modulateur

→Surveillance régulière des glycémies pour 
éviter les hypoglycémies chez les patients 
démarrant les modulateurs

→Surveillance systématique de la tension 
artérielle 3 mois après le début du 
traitement et au moins 1x/an

→Surveillance des profils lipidiques tous les 
ans.
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