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Synthese a destination du médecin traitant
PNDS génériqgue Polyhandicap

1. Définition

Le décret du 9 mai 2017 précise qui soes personnes polyhandicapées Personnes présentant un
dysfonctionnement cérébral précoce asurvenu au cours du développement, ayant pour conséquence de
ANI #S& LISNIdzNbFiA2ya t SELINBaarAzya YdzZ GALX S&a Si S
RS tI O2yaidNHzOGA2y RSa NBftFiA2ya | @S Qi Af2Q/5 yRIANR (YN
vulnérabilité physique, psychique et sociale au cours de laquelle certaines personnes peuvent présenter, de
maniére transitoire ou durable, des signes de la série autistique

Cette reconnaissance officielRQ dzy’ S LIS NJi dzND | leht 2ayhnt &bdati R@EAKIicabs Jra8ey

et multiples - absence de marche autonome, pas de langage oral signifiant, déficience intellectuelle
profonde- constitue le diagnosticalla situation de polyhandicap.

Ces atteintesRud cerveau erdéveloppement ont des conséquences évolutives tout au long de la vie :
troubles neurologiques, orthopédiques, digestifs, respiratoires, sensoriels, et autres. Les troubles du
comportement sont fréquentscomme lesphénoménes douloureuxlescapacités de peeptivité, de
sensibilité et d'affectivité de ces personnes, leurs compétences, leur appétit de communication doivent
SUNB LINRa Sy O2YLIIS | FAYy (WiRanhdierden lerSavdc anapirg définfian, |j dz
tableau 1: le polyhandicp, aspects médicajix

Les causes sont connues dans%r/@es cas. Elles sont en majorité prénatales (70 a 80% des cas),
essentiellement géétiques, périnatales (10 a 15% des cas), et postnatales (10 & 15% dedesas)
recherches étiologiquesont indispensablesfavorisent la prise en charge précoce (prénatale ou dés la
naissance) et parfois des conseils génétiques.

2. Signes cliniques et traitements
fdzitd 1jdzS RS NB&adzZYSNI dzy GNI @F At ljdzA y S \ligflame f Qs
f

8§45 LY dza AYLRNIlIyda REya fF AS lj dz2 doit R ésSpyirgoRial R S
§ (2d22dNBE 20GSYAN f QF RKS&A 2y Sy &QF RNBaalyd t f

] i
%) ¢

t
f
R

2.1.La douleur
[ S LINBYASNI LRAYUOG RS QAghat 1I02OY S SdylindRajz SetifenciS dzNID
fréquemment de douleur® Q 2 NXdideksgsy 2 OA OS LI A @S a s> y SdzNP LI (adpdcty dzSa 3
polymorpheg At T I dzi ari@pgr@hadue peesé@ndeddoitfp@dséder un dossier de bdseleur,
et chaque modification de comportement doit provoquer une nouvelle évaluation de la douleur
ARSFESYSyld @SSO fQFARS RQdzyS INREES RQSGlItdzZ GA2Y
Il estessentiel de trouver la cause de la douleur ainproposer un traitement antalgique le plasapté
possibledanst S Ol & O2y G NJ ANB dzy GING AViS YBlydei RIQISAING §ASA TS
a2dzZFFNF yOS RQ2NAIAYS LJaeOK2f 23AljdzSo

22 QSO G ydzZiNRGA2y Yy St
Un deuxiéme point de vigilance el suivi def QS G I (G vy daidbiiedr AcBnyindes fnsnbreuses
difficultés alimentaires ou digestives potentiellggeut provoquer un refus alimentaire chez une personne
qui déja présente souvent un état nutritionnaiécaire
Devant un risque de dénutritiomned G NI 4§ SIA S RQI A RS prypdaéd\h cadd@ egapid £ S R 2
L1248 RQdzyS 3 & (aLH-aNT 2d%/ASS | CF 2AYYLSS/yial SIND 2eyap®nsbraudl £ S QA
La dénutrition aggrave toutes les autres pathologee favorise les infections (respiratoires ou autres), la
fonte Ydza Odzf F ANBX fQ2a0S2LR2NRaS SiG tSa (GNRBdzmf S& (NEL
méme de la personne.
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Les fausses routes alimentaires ou salivaiiées aux troubles de la déglutitiosont une cause de
RSYydziNAiGA2Y Si FdzaaA RQAYFSOGA2ya NBALIANI §2ANBa N
mais peuvent passer inapercugs faitRS f QF 6 aSy 0S RS NBFf SES RS (G2dzE®

23 QSLIAf SLIAAS

[ QSLIAf SLIAAS NI LINEG &S ¥diplus fodayudnteshé&r da p&rsoina pdiyhaiicapée (50 a

65% selon les études). Elle peut se manifester par tous types cliniques deledsgses motrices étant les

LY dz& NBLISNI of Sad Lf aQlFIAG AOA ROrésistartteS 2BA33Z &des S & A 7
Orao | @SO sidilFida RS YIt FTNBldzSydad [ QF3IIANF SFGAZ2Y |
lieu une épine irritativey R2dzf SdzNJ 1lj dzSt € S | dzQSy & 2chnstipatior 2 NJA I A
orthopédique), infec@ y LJdzf Y2y ANB 2dz dzZNAYylF ANBZ OKIFy3aSYySyid RS
Le traitement defond doit étre confié au neurologue, le traitement de la crise peut faire appel a des
LINPG202tSa GSta 1jdzS tSa oSyl 2RALFT SLIAY Rsispdcifighs g2 A S
prescrits par le neurologue qui suitlaperson®® ! yYSES nz Sy tASy. | SO0 OKI |

2.4.Les atteintes motrices et les troubles du tonus
La personne polyhandicapée présente des troubles de la commande mavieeR Q dzy S, desJr NJi
perturbations du tonus musculairenyper ou hypotonig et RQIl dzi M8 RIQISMIS y (1 dzSf & Y2
automatiques enfinLes conséquences orthopédiques et posturales sont majeures, pendant la croissance
bien sir mais aussitout au long de layieQSE YSy & SNJ | GG Sy i AMBré&dacatiot | G 2
viseradlINE ANB&aa SN RFya t Sa stimdeSdt déeteloppel i dhatricitzivalodtaies & 2 ( NJ (
rendre possible une installation confortable en position couchée et assi6& IC @ IOFSAFEGINE G A Sy
bonnes postures est essentiel, grace aux appareillages et a la poursuite de la rééducation, tout en
favorisant chaque jour des temps de liberté motrice.

2.5.Les troubles neurenrthopédiques
Ces troubles peuvent étre liés a latipalogie neurologique ellnéme, en lien avec les déséquilibres
tonico-moteurs et la croissance. lls nécessitent un recours a la médecine physique et de réadaptation
batwi0X t fF NBSRdAzOFGA2Y SiG t € Q2 NI K2 LS sontBelles g2 G | Y
rachis (cyphescoliose grave), qui peut compromettre la fonction respiratoire, celles des hanches, qui risque
de retentir sur la position assise et couchée, et celles des pieds.
/| KST tQSy¥Flyid 1 LINR &S S yossbk,eNeHrfpliqie2el shivi g2éddchtif, e | L3
recours si nécessaire a la chirurgie orthopédique, et des appareillages. Les objectifs sont de canaliser la
ONRA&AlIyOS:E RS LISN¥YSGUNB RSa AyalulfftriArAz2ya ldssaaras
aidants.
/| KST fQFRdzZ S tS&a 202S0OGATa @A adistiliter tes tlansiSrisaing NB NJ
jdzS fSa az2Aiya RS a optiishrks/candithiis reRiibrnelEsy Sigirliser les impacts
respiratoires, digestifs et cutanés.
La fragilité osseuse est a prendre en compte au quotidien, elle peut occasionner des fractures spontanées
St RS& R2dzZ SdzNAE® 9ftS R2A0 FFHANB tQ20602SG RS YSada
R§&4 t QSy¥Fl yOSao

2.6.Les atteintes respiratoires
Elles constituent la premiére cause de déces chez les personnes polyhandicapéesnElssiventla
conséquence des fausses rout@sur partie positionnellesmais lasusceptibilitéaux infections virales ou
bactériennes par déficit immunitaire est aussi responsable de ces infect@r (i | (i -BuBNiI® Ke2
la personne est également conditionné par ses troubles neurologiques (commande respiratoire
impossibilité de tousser et el crachey et par les déformations de la cage thoracique liées a des
déformations rachidienneparfois trés importantes. Toute infection daibnc étre traitée rapidement et
efficacement (antibiotiques adaptés, kinésithérapie et drainage bronchique, brodiatateurs si
nécessaire.).
Parfois, &@s méthodes de ventilation non invasive nocturnes ou diupes/ent étre discutées
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2.7.Les troubles digestifs
[ § NBFfdzE Il &0GNR dza2LKF3IASYy Sad GNBa FTNBI szyGZ
Lt Said 3ISYSNIGSdzZNJ RS R2dzZ SdzNBRX | 33aINF @S € Sa
améliorable par le traitement médicali long coursu chirurgical.
La constipationest un probléme majeur elle R2A G FI ANB f Q2 0 2 $énatiReQezy S LI
rigoureuse, qui passe en premier lieu par des apports hydriques suffisants, un régime suffisamment riche
en fibres, une mobilisation et une verticalisation régulierdss massages abdominaux, la prévention de
toute iatrogénie médicamenteuseet si possible uneproposition de défécation bien posturée
particulierement en pogtrandial.

3 N.
NE d

2.8. Troublesassociés nombreux et fréquents
[ LINB@SyiAz2y Si €S GNXrAGSYSyd RS& Fy2YlLtASa RS
nutrition durant toute la vie. La prise en compte des troubles vésptinctériens, des troubles végétatifs
de base, du sommeil, sont primordiaux pda vie quotidienne de la personne. Les troubles auditifs et
visuels doivent étre recherchés systématiquemerd communication avec la personne est primordiale,
elle atant a «ire »!
Toute situation clinique nouvelle doft I A NB f Q2 6 2ASGI SRIQ dRID dRh I BRSEAG £ QS Yy F I
f QI R@putasSIgs composanted QA y (i Ml IgadeS yaél la vielQSGF G Of AyAljdzS RS
polyhandicapée est fragil@volutif SG LJSdzi a8 OGNl yaF2NX¥SNI Sy SiFd RQd:
anticipation, travail en réseawt suivi spécialisé périodique systématique tout au long de la vie
Les troubles du comportement et de la personnalité peuvent faire partie gatlaologie causale et/ou
apparaitre a divers moments de la vie de la personne (adelece, deuils, douleurssouffrance
psychologiqug
Toutes les pathologies chroniques peuvent également survenir chez la personne polyhandicapée et doivent
R2y O FI ANB Q2 e@2Cdi RRIdyy SR L INBSHASIYTISA 2lydz YsYS GAGNB |j

3. Prise en charge et surveillance

3.1.Vie quotidienne de la personne polyhandicapée
La personne polyhandicapée est trés dépendante de son entourage, ses proches connaissent généralement
bien le polyhandicap et les caractéristiques particuliéres de leur proche, ils doivent étre associés a toutes
les actions le concernant.
Au sein de toute les activités de la vie quotidienmie la personne polyhandicapéwifette, habillage,
apprentissages, vie affective et sexulllg la préoccupation de la santé doit étre présente. Chaque
personne polyhand|capee doit disposer de fiches personnellequadt (sous quelque forme que ce soit,
aSi RS GlFrofST FTAOKS RS fAlLAazyX0v tSa o0SazAiyaszr f
personnelles.
[ QSyaSyofS RSa LISNA2YYS
Y2RAFAOIGA2ya O2yail GdsSsS

& ljdzA | 002YLI IySyid $1I LIS

f
4 RlIya &2y Salia OtAyAldS t

3.2.Le suivi médical de la personne polyhandicapée
5ABSNE SEFYSya azyid ysoOSaalANBa t AyiSNDI etft Sa NB3
visent a entretenir la santé de chaque personne polyhandicagféalfleauchapitre 3.2.2Modélede suivi
médical: Parcours de soin polyhandigap
Les consultations pluridisciplinaires sont recommandées, en utilisant au besoin les technologiesemodern
comme la télémédecine. Les bilans hospitaliers doivent favoriser les rendszrogrammeés. En urgence,
un accueil spécifique doit étre organisé, avec une fichatient remarquables.
[ QSALISNF yOS RS @AS RS I LISNEB yjubl§uesLaankas Knhaig Rebt® | LIS
AYFSNARSAINE t fF Y2eSyySed® 5SS y2YoNBdzaSa OFdzasSa LIS
INF @S SO AyaidlotsS ysoSaaadalyd tF YAasS Sy dzudzNBE RS
cadre ded loi Claeys Leonetti de 2016.
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Texe du PNDS Générique Polyhandicap
4. Roéle du médecin généraliste

4.1.Suivi des mesures medieadministratives

T[S LRteKlIyRAOFLI AYLX AljdzS dzy (I dzE RQAyYy Ol LI OAGS
RQAY Gl t ARAGS SHOR®MAFBS f  dz208 (1A 2 ¥aLden@ivdér iupres dO K S 1
la Maison Départementale des Personnes Handicapées (MDPH) & A 1j dzZS RQdzyS LJ
O2YLISyal GAz2y Rdz KI y R AEsqud leddampmbstcdhs polfhkrBlitap ésplose,dzt { -
ainRS FI OAfAGSNI £ @AS RS f QS ghagRedidid qgdeSnécBsSairefld LIS
rédaction des certificats médicaux destinés a accompagner des demandes a la MDPH.

T [ QSE2y SN} GA2Yy Rdz GAO1SG Y2RSNI S dzNJ ésXedaNbaids& & R S
de Sécurité Sociale dont dépend la personne.

4.2.Suivi médical

T hNASYGSNI f QSyFIryid OSNER dzy aASNBAOS RS ySdzNRf 23
en place les suivis indispensabtemtinus

Soutenir et accompagner la familleotamment lorsque la personne vit & domicile.

Veiller a ce que le suivi du patient soit réalisé par une équipe multidisciplinaire connaissant les
spécificités du polyhandicap, selon les recommandations du PNDS.

Assurer la surveillance des troubles éxif$, en coordination avec les équipes référentes.

Assurer le suivi habituellement recommandé chez tous les patients (enfants ou adultes) :
vaccinations, surveillances cliniques spécialisées et biologiques selon le PNDS (tableau de suivi),
préventionseRSLIA a G 3Sa aeadsSyYlFdaljdzSa OKST (2dzi LI GAS

= =4

=a =4

5. Informations complémentaires
Cf Texte PNDS

Coordonnées (cf annexe 2)
1 Centres de &érence et de Compétences labellisés (cf annexe 2)
1 DéfiScience Filiere de santé maladies rares du développement cérébral et déficience intellectuelle
¢ http://www.defiscience.fr
1 Informations généralessource Internet http://www.orpha.net
9 Associations de patients et sux de santé polyhandicdpf annexe 2)

Textes de Références
Cf Argumentaire PNDS

NEFSNBYOSa Ayy2YoN}ofsSa SEA&ZGSYd &dNI f Q8yasy
N§T$NBVOS ('JI- IASDtylythancﬂlc@[B)faSYc')tS Rdz adz2S{i Rdz

(V)] (j)>
Q1

5
R

- Décret N° 201-B82 du 9 Mai 201velatif & la nomenclature des établissemsrdt services sociaux
et médicoesociaux accompagnant des personnes handicapées ou malades chroniques

- Camberlein P., Ponsot G., La personne polyhandicapée, la‘dnthS = f QF OO2 Y LJ Iy S
Collection guide sante sociale DUNOD Novembre p@divelle édition a paraitre en 2020)

- Juzeau D., Vivre et grandir polyhandicapé, Dunod, 2010

- Recommandation HAS, & paraige 2020,sur[ Q1 O 02 Y LJ- Jgpsriodng pofh@Sicapée
dans s spécificit€ R2y G € QStFo0o2NIGA2Y | SGS 02y O02YYAld
pour sa partie Santé.
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Texe du PNDS Générique Polyhandicap

Texte du PNDS

Définition du polyhandicap

Validée en juin 2018 par la Société Frangaise de Neurdtégdiatrique

La définition francaise officielle du polyhandicap a été réactualisée pdédeet N°2017082 du 9 mai
2017D relatif & la nomenclature des établissements et services sociaux et mgait@ux accompagnant
despersonnes handicapées ou malades chroniques.

Ce textea étéA Y1 SANBE R8§a &l LI NMHziA2y RlIya €S /2RSS RS f¢
population concernée

« Personnes présentant un dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu au cours du développement,
Felyld LId2N 02y asSljdsSy0S RS 3INIFSa LISNIdz2NBIFiGA2ya ¢
motrice, perceptive, cognitve ®S f I 02y ali NHzOGA2Y RSa NBflFGA2ya | &F
St dzyS &Aildzr A2y RQSEGNBYS @dzf ySNIO0AfTAGS LIK&&aAl d:
personnes peuvent présenter, de maniére transitoire ou durable, des sigriasdde autistique.

Cette reconnaissance officielle de handicaps graves et multiples (absence de marche autonome, pas de
fry3r3sS 2Nt AAIYATFTAILIY(GX RSTFAOASYOS AyidSttSOddzsSt
adaptées aux besoins desrpennes ainsi identifiées.

Elle met en avant la situation de vulnérabilité provoquée par une lésion cérébrale grave et précoce,
ASYSNItSYSyid F@Fyid fQN3IS RS H | yad oficklddzy & R thdzp KF
définitions ont circul¢ qui se veulent plus complétes ou plus positives, ou incluant des éléments
étiologiques.

[ QSGA2t 234 S  LINBr@it dd8nudgle daids 7RaK8D%W ded d@s :ldrsqu'elle l'est, la cause est
prénatale (65 a 80% des cas)kessentiellement génétique, comprenant les maladies neurologiques
évolutives,ou périnatale (10% 15% des cgssurtout liée a la grande prématurité, ou pesitale (10 a 15%

des cak

Ces atteintes cérébrales ont toujours de nombreuses conséquenceesent évolutives tout au long de

la vie : troubles neurologiques multipleésomatiques et intellectuels)orthopédiques, digestifs,
respiratoires, sensorielgysseuxet autres (Voir annexe 4 en lien avec chapitre définition, tableauel
polyhandicap, aspects médicaux)Les troubles du comportement sont fréquents (30 a 40%). Les
phénoménes douloureux font également partie du quotidien de ces personbes.capacités de
perceptivité, de sensibilité et d'affectivité de ces personnes, lecosmpétences, leur appétit de
O2YYdzy AOF A2y R2AGSY(d sOGNB LINAa Sy O02YLINIS FFTFAYy RC
vie.

ﬁourquoi un PNDS génériqulyhandicap? \
La prévalene du polyhandicap est de@n  LJ2 dzNJ Y A f f SslineQifiatigh@afed CepeRdaNY 1€

étiologies du polyhandicap sont dans leur grande majorité des maladies dégaostiquées ou non. Le

Iésions cérébrales multiples, leurs conséquences sur la croissance et les retentissements second

divers appareils sont suffisamment caractéristiques pour que cette situation de handicap lourd dep

naissance ou la petite enfance soit déclarée comme une véritable entité pathologique dans un doc

de synthése national.

Conformément aux missions qui @ § G O2y FASSasx I FAEASNBS 58S

coordonner par un appui méthodologique la rédaction de Protocoles Nationaux de Diagnostic et de

de ses Centres de Référence. La réalisation du PNDS dédié au polyhandicap a été wochédres de

Qéférence DI de causes rares dans le cadre fileete DéfiScience http://www.defiscience.fr /

1 Décret n° 201982 du 9 mai 2017 relatif & la nomenclature des établissements et services sociaux et-soéihicn
accompagnant des personnes handicapées ou malades chroniques.
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Texe du PNDS Générique Polyhandicap

1 Introduction

[ QStF 062N GA2Y RS t b 5themeSPaljinandigiapNdi dsOajmiaru edsEhtielCle NJ & o
RSLI aaSNJ S OFRNXB RS a@yRNRYSa NINBa 3IASYSNIyd dzy

LISNYSGiGFyid RS RSONANB fF LINRA&S Sy OKINHS RS NBTFSN
ou nan-rare).

Tous les ages de la vie sont évoqués dans ce PNDS, ainsi que le milieu de vie dans toutes ses composantes
RS f QK LIAGI f | dgockuzalysodal duSdurt d tng¥sé&oRrrd O 2

Ce PNDSe veut un guide pour les professionnels de sante, qui sur le terrain manquent parfois de
O2yylAaal yoSa 2dz RS Oo2yasSAfta L2 dzNJ f Sa 02yySa
polyhandicapées.

1.1 [ Q202SO0AT RS OS LINRG202t ®NDBS) A2yl RS F

Lf ROSHAMAOAGSNI I dzE LINPFTSaarz2yySta O02yO0OSNysa I+ L
FoudzSttS Su tS LI NO2dzZNE RS al yrufR YRQTUQ/Z LMIAWM%ySLNJ LSEL
f QF 002 Y Lkt B guB/ieSpéréonnes polyhandicapésa dzNJ £ QSy aSYof S Rdz G SNNA
Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités ou
complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les protocoles de soins hospitalierspetc. Il

peut pas non plus se substituer a la responsabilité individuelle du médeérviggle son patient.

Le présent PNDS a été élaboré selondak i K2 RS RQSt 02N} A2y RQdzy LINRG 2 (
soins pour les maladies rarespubliée par la Haute Autorité de Santé en 2012 (guide méthodologique
disponible sur le site de la HA8ww.hassante.f). | ¥ t b 5 { aQl LIJzA S T &adzNJ € |
scientifiques et sur la concertation de tous les acteurs concernés », prenant en compte les
recommandations ou protocoles frangais ou internationaux déja publiés sur une entité pathologique.

1.1.1 Identifier le polyhandicap
L ¢ Sali TF2yREYSyllft RS NBO2yylFAGNBE RQI02NR S
f QF 002 Y Ly g@rsdhineselon les guides proposéserettenant comptede son caractére, ses
aspirations, ses besoins, comme toute autre persofmenaine, quelles que soeni f Q2 NAIA Yy S
caractéristiques particuliéredu polyhandicap présenté et sa sévérité.
Ce terme francophone depolyhandicappy S a4 QSaid LI & AYLRAS RlIEya fF €A
trouver son équivalent, a quelques différenge®s, dans la littérature angleaxonne sous le terme de
«Profound Intellectuel and Multiple Disabilities (PIMD) (Nakken 20Q7)a place de différentes
appellations est détaillée en annexe(Annexe 4en lien avec chapitre définitipiableau 2, place du
polyhandicagPIMD dans les handicaps avec atteinte motrice)
Plusieurs études de prévalence du polyhandicap ont été réalisées ces 20rele@m@ées et donnent des
chiffres compris entre 860 et Q73/1000:
La prévalence du polyhandicap a été estimée.20 @our mille pour les générations de 1980 a 2009
6LI2f @KFYRAOFLI aGNROG 2dz St NBA OKSI fQSy¥ryid RS
6wS3IAAaGNBE RSa | I yRAOI LA RSEle él@tyfsﬁnhegfﬂ73/$0m0em|fahtépﬁtm\lzl a2A
Rumeau Rouquetten 1998 et 240.70/1000enfantspour Juzeau en 1999 QSy ljdzs S 9{ | I yRA
RS tF 5w99{ SaiAaY$S tQSEA&GSYOS icREsenpramce, sof 501006 & S {
tous ages confondug I FNBIjdzSy O0S RS&a RS0O0sa OKSIT f QSgautlyid LIS
population générale, cependant dans le cas ou les enfants survivent a la petite enfance, ils arrivent de plus
Sy LXdza a2d@Syd t tQN3IS FRdAGS | SO RS& SalLISNIy
croissante de places dans des établissata pour adultes.

1.1.2 Apporter des soins appropries

[ S LRfeKlIyRAOFLI Sad tF O2yasSljdzSyO0S RQdzyS | i&SAydsS
dire pendant la période de formation et de développement du cerveau (périodes anté, péri atgiakis
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Texe du PNDS Générique Polyhandicap

jusqu'a l'age de 2 ans, par analogie avec la Cerebral Palsy) méme si la maturation cérébrale se poursuit
pendant encore de nombreuses années. Toute lésion intervenant a cette période impliquera une
désorganisation des processus, mais aussi unsiipiti®® de compenser la lésion initiale par la mise en
NRdziS RQI dzi NBE& OANDdA GE& ySdaNRyl dzE y2y SyO2NB &aLISO

Les déficiences présentées ne s'additionnent pas simplement, giaisiquent et se potentialisent
pouvant entrainer des défaillances multiples en cascade. La prise en charge de ces personnes ne peut donc
étre que globale, interdisciplinaire, coordonnée, cohérente, et réalisée en étroite collaboration avec la
famille. Face a leur totaleulnérabilité le questionnemengéthique doit étre permanent.

Levieillissementphysiologique qui peut survenir de fagon anticipée, paltérer les capacités acquises
faudra aussi étre attentif a dépister et traiter les maladies surajoutées (cancer, diabéte, insuffisance
NEBY Il tSX0X O02YYS LJ2dzNJ 2dz0i S | dziNBE LISNBE2Y Yy S

1.1.3 Accompagner la personne et ses proches

[ FAYILIEAGS RS fQFOO02YLN Ay 2WSFNISa R QdABo BRYAION Aiyk 2+
vie, d'un bierétre, d'un plaisir de vivre, en commencant d'abord par I'absence de douleur physique ou
psychologique (importance de I'évaluation de cette douleur au quotidien).

Les liens entre secteur sanitairestcteur médicesocial sont abordés dans les chapitres concernés, ils sont
SaaSyaasSta v tF YAasS Sy dzINBE RQdzy ONI A LINB2SG F
RANBOGAGSE &dzNJ £ Sa ySOSaaAiailisa RS a2ekselrsles frédldés 2 LILI2
f20ftSad [ Q202S00GAT RSguideSlestptatiijes de IunlFeR § T Oufiyai@k @ @S N
«accordage»> parents- professionnels.

1.1.4 Questions abordées ou non

Lessituationssuivantes ne sont pas abordées
- Les déficiencemtellectuellesliégéres ou moyennes
- Toutes les lésions cérébrales acquises aprés 2 ans
- Les démences, sauf celles ayant débuté dans la petite enfance

1.2 Professionnels impliqués

Le médecin généralistée pédiatreet les autres professionneledanté de terrain seront alertés par divers

signes de retard psychomoteur, et leur réle est de sensibiliser la famlidlecansultation de spécialistes

(Billette de Villemeur, 2012

[ S& LINBYASNE alLISOAlFfAalGSa t Ompédiatd, wedldlitd @vgsidarR QF 6 2 N
le cas dudiagnostic et du suivi diJ2 f @ KI YRAOF LI RS f QSYyFlLyasx ljdzA | A
ALISOAIfAGSE O2YLIX SYSyGlFANBA NBljdzAaaSa REya OKI |jdzS
effectuer. Toutes les spécialités peuvent étre concernées, selon les aspedqisesliprécédemment décrits

(Annals of Physical and Rehabilitation MedicR@13).

5Fya fS &dzA @A Rdz LRfeKFyRAOFLI OKSIT fQl RdzA 618 S
ddzA @Aa RAGSNE ljdzZA R2AQGSy il ¢lapeBonnerdomBilé owddrd kIsadrdlB 3 dz
RQdzy S A \(Cf iiAniexeBAFyredParticipation des professionnels du diagnostic au projet de vie,

selon les professions et les sectgurs

Les centres de référence seront concernés en fonction des patksldifgnostiquées. Il est essentiel que
OKIF1jdz§ FLYAfTES az2Aid AyTF2NN¥SS RS t QSEA&(GSyadute SOSY
bénéficie de la meilleure qualité possible, pour que les évolutions péjoratives soient évitées ou retrdées

elles sont inéluctables.
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Les établissements sanitaires médicosociaux sont concernés a tous niveaux du parcours, et les liens
entre secteur sanitaire et médiegd2 OA I f R2AOGSy i NBAGSNI GNBA F2NIa |
soinseff QF 002 YLI Ay SY Sy i (HeromhondéBzRPondLRERAMNS Y Yy Sy (i

Les réseaux et associatieredais seront utilisés en tant que de besoin pour que chaque famille trouve des
réponses a ses questions et puisse élever son enfant en étant incluseudagseau social qui rorep
f QA2 SYSYU FTNBIjAdzZSYYSYy Ul O0O2yasSsSOdziAT t f{ akeigiSS R
2017)

1.2.1 Part desassociations et des collectifsoB/handicap

[ QSELISNASYOS RSa T YAt SweutSaded duparchuysdS 0iNR cArscaldomt st & A
LINBYASNBA t Sy O2yylIAGNB G2dza tSa FfStra SaG tSa Oa
une place importante aux familles dans ses auditions. Le vécu des familles est parsemédevigttires

Si RS 3INIyRSa RSOSLIiAz2ya 2dz yy2yO0Sax Si StfSa a
leurs enfants seront le mieux soignés, et en qui elles peuvent placer leur confiance (HAS, 2008).

| QS&al Li2asaNdjatiadside paferts et/ou de professionnels concernés sont associées a la rédaction

de ce PNDS et les professionnels de plusieurs collectifs travaillant sur le polyhandicap ont été conviés a
LI NI AOALISNI £ f QSf Il 062 NI iAedemrelettyeldutexte YA @St dz RS €|

/| QSGFAG RS2t tQAyildAGA2Y RS {GFryAratlra ¢2Y1AS6A01 2
YAEAGEY(GS 2FYFAA RSYSYiGASs t tQF@sySYSyid RQdzyS @N
«Quandonld O2YyylAd RS LINBaz ljdzayR 2y I O0OSLIES RUZ2dzINA
humains dont l'affectivité si fine va de pair avec une intuition souvent surprenante, et leur potentiel
d'évolution, méme s'il est trés limité, dépasse souvenplEsostics souvent encore trop pessimistes

1.2.2 Un ensemble de professionnels et d'accompagnants

Cet ensemble est constitué
U Des professionnelsducatifs de tous niveaux, qui accompagnent enfants ou adultes au quotidien
dans les actes essentiels de ia @t dans leur vie sociale
U Desprofessionnels du soin chronique @t soin exceptionnel et aigu,ugant dans les pathologies
aigués momentanées que pour le suivi chronique du polyhanditaps les types de soignants
peuvent étre concernés
U Des professiomels du registre pédagogique, qui accompagnent la personne dans ses
apprentissages et le développement permanent de ses capacités cognitives
La question du polyhandicap doit étre traitée comme un probléme de santé publique, qui retentit sur la
société das son ensemble puisque de nombreux actepmsfessionnelssont concernés, mais aussi des
FIYAftSa SG RSa [ARlIyda RAGSNE: Si fQSyasSvyofS RS

1.3 Etiologieset diagnosticdu polyhandicap

Les enquétes, gu nombreuses, publiées sur le sujet dans les années 1970 révélaient un pourcentage de

cd dzaSa AyO02yydsSa REBS (O 2NR N2 NES) deQdzyelfe é@ilipiédseecamine S G |
anténatale dans 50% des cas, périnatale dans 34postinatale dans 16%. Encore faupréciser que ces
OKATFNBA yS O2yOSNYyIFASyd S LXdza &a2dz@Syid 1jdzS Sz
précis.

131 t 2dzNJjdz2A AQSFTF2NOSNI RQSGFof AN dzy RAI Ty 2

t 2dzNJ £ S&a LI NB Yy (i aconBaissarici# dizMllaghoStis ¥tblbgyfjiie>a plusieurs intéréts. Pour
fQSYyFlLyidz SttS LISdzi LISNN¥SGGNBE RQI RI LI -8dudative aindiINA a S
que son suivi. De plus, certaines pathologies, notamment métaboliques, peuventAb&&fS NJ R Q d:
GNFAGSYSyidao 5Fya RQlIdziNBa Ol asz dzyS LINBOSYyidiAaAz2y RS
parents et pour le reste de la famille le cas échéant (pathologies liées au chromosome X par exemple), le
RAFIY24GA0 2dzONBSYE0DR 825 RRIN DS a3NPaaSaasSa df 0S
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diagnostic prénatal ou préimplantatoire. De plus, aprés un parcours de recherche étiologique souvent long

et angoissant; décrit avec raison comme une Vvéritable « errance diagnaostigg, de nombreux parents

a2yt az2dz3sa RS LRdz@2ANI YSGGNB dzy y2Y adzNJ £ LI
FIYAfESa O2yOSNYysSSa LIN S o0AFLAa RQFraaz2zoOAldGdAz2ya R
ASNAS WVROSERWSYyGASttSYSyld AydlLairfaed {2d@Syidsz t Sd
déculpabilisant du diagnostic génétique.

Pour les équipes soignantes et éducatives, un diagnostic précis permet de faire comprendrepttrala

démarche de soins etQllcdmpagnement, différer suivant le caractére fixé, acquis ou évolutif de
fQFrOGGSAYyGS 6t2yaz2d nnmt oo

t 2dzNJ £ S4& YSRSOAya SyFAy:I §QF LIINBKSyaAzy RSa Ol dz
connaissance et d@ dans sa prévention, de contial et de prévenir les complications évolutives
SOSyYyidzSttSad 9ftfS LISN¥SG S3FESYSyld RQIYSEA2NBNI S

1.3.2 Résultats des études étiologiques

Plusieurs études étiologiques ont été détaillées et comparées, ellessari A 6 f Sa RlcfyAdnext Q! y y
4,ch1.3, Bbleauly S dzRS O2YLI NX A QPSS RQSYyljdzsiSa NBIfAaSSa

Nous citerons en particulier une enquéte éffectuée sur 318 dossiers documentés (Etude monocentrique,
PERNES, 2018)éfinition stricte dupolyhandicap et diagnostic précis exigé (le diagnostic étiologique a été
considéré comme un diagnosticp#écis» lorsque la physiopathologie a été clairement identifiée, les

0§ SN¥YSa h&RapShied aritd, péri, ou postl G £ Sa @2 ANB R EHGUES etlat f 2 LI
considérés comme une classification nosographique). Elle a montré les chiffres s(avaéess de
naissance de 1974 a 2015Jiagnostics précis retuvés 738% des cas, les causes ardtales représentant

675% des étiologies connues, rdmées par les causegenétigues (35%) suivies @s malformations
cérébrales (18%) et des causes acquisd#l.{%), les causes périnatales a 152 YA Yy SSa LJ NJ f
ischémie (7 fois sur 10 chez le prématuré), loin devant les causetanfes(3%) ou métaboliques @),

les causes posttales restant assez élevées@5Pg essentiellement représentées dans cette étude par les
traumatismes craniens graves en majorité liés a une mtdtmae (cf Annexe 4ch 1.3, Tableau 2 étude des
étiologiessur 3 périodes successives)

51 ya f QsPiHARSussSad R0MI), effectudar questionnaire remplis par des investigateurs et

LR NIIFYyGd &adzNJ nco R2adaASNB RQSYyTFIyida Sincomes dadsted Sa 2
cas, soit 1%%. Parmi les 400 dossiers diagnostic connu (8&> 0 = f Q2y NB G NB dz@S € |
(chiffres rapportés a 400 dossiers)

U Caises anté natales 237 soit 52%, dominées par les atformations cérébrales (4B%); les
encéphdopathiesneuro-métaboliques (&5%), neuregénétiques (475%) et les mcéphalopathies
épileptiques (2.5%) représentent un total de 3%;

U Causes péri natales : elles restent élevées (129 satB3p: "> 0 X R2YAYy SSa LI N £ Q
prématurité (85%) et les caes infectieuses (7%)

U Causes post natales34 cas soit &%, représentées essentiellement par des causes traumatiques
(5%)

Dans cettedtude EvaPLH les causes périnatales sont imprécises et probablement sur représentées du fait
du type de recueil dedonnéeg f QS G dzZRS SGA2f 23A1jdz2S yQSalyid LI a fQ:

Il reste encore des progrés a effectuer dans la recherche des causes du polyhandicap ; il faut cependant
observer une importante évolution au cours des années : le pourcerRa@eS G A 2 f 2 3A Sa LINBOAX &
de 59.2% pour des enfants nés avant 1992 (Boutin) a des taux variant suivant les études ultérieures de 73.8
a 90.7%. Cette augmentation du taux de diagnostic est secondaire notamment a l'amélioration des
techniques de gérnéue, avec la CGHirray, puis le séquencage de nouvelle génération (panels ciblés ou
séquencage pangénomigequ'il convient de proposer devant une cause anténatale sans étiologie
identifiée.

Les étiologies périnatales voient leur nombre diminuer fortemn: de 34.4% en 1992 (Boutin) a 15%
6t SNYS&a HnAnwmy o des atsksdamtén&afes (deizkazr2y: > 0 Sa 0 adzNli2zdzi £ ASS

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
14



Texe du PNDS Générique Polyhandicap

croissante de causegénétiques. Les étiologies pgst G £ S& o02dzaljdzQt w Fyao az
restent dominées par les traumatismes craniens, entrant en majorité dans le cadre de sévices (bébés
secoués en particulier).

{A fQ2y O2YyaARSNB L) dz& LJ NI A Odzf A § NB Y $Réiines £018), lel$ NA 2 R
causes ant¥ | i I f Sent a8BOB4 Bour 11% en périnatal et 6/% en postatal (cf Annexe 4, 1,3,

Tableau 2 : Etuddes étiologies sur 3 périodes succesives

1.3.3 Stratégiediagnostgue

[ QSELX 2NY GA2Yy SGA2f23A1jdzS OKST dzy LI GA Bysiétapdd f & K|y
Ces étapes sont réesumédansiQ ! y y ScEABNnexe3figure 2: Stratégie diagnostique proposée devant un
polyhandicap.

1 Anamnése

[ LINBYASNB SGlFLIS Sad OSttS RS f Ql yI Yy saatécédénizsY LINB y
RS fQSyTlyl RSLdza tI O2yOSLIiAZ2Zy> &adAagAsS RS tQsSdl
LI NI RQ2NASYGSNI LRGSYdASttSYSyid tSa SEIFYSya 02YL

examens génétiques en particuliele séquencage haut débit. Des examens complémentaires
morphologiques (IRM cérébrale, échographieardiaqueet rénale, examen ophtalmologique), sont
également utiles, et peuvent parfois orienter les recherches étiologiques.

Un arbre généalogique sur trogg@nérations est consigné. Y sont notés les antécédents familiaux, mettant

f QF OOSy G adzNJ 1+ y20A2y RQAYRAGARdIzZA LINBaSydal yd dzys
ou des malformations. Une éventuelle consanguinité parentale doit égalerdtre recherchée. Les
R2yySSa NBOdzSAffASA LI NI fQFNDNB 3ISYSIf23AldzS LIS dz2
de transmission : des antécédents dans la branche maternelle de la famille peuvent laisser supposer une
LJ- G K2 f 2 3 A Sdest ahtécédents danla fratrie évoquent une pathologie récessive ; les gausse
02dzO0KS&a t NBLISGAGA2Y SiG fSa OFra RQAYFSNIAEAGS |
GNF yavySiadidryd £ tQSGFG SldZAfAONBE 2dz RSaASIjdAfAONB®

[ QF VI YY 8§ A4S r&kRs\ antécédBritsNBriidaux : déroulement de la grossesse, résultats des
échographies et des examens de dépistage éventuels, prise de toxiques ou de médicaments, notion de
RAIFIO0S8UGS 3ASadGraAz2yySt 2dz RQAYFSOGAZ2Y YlunSagust £ S
O2y T2y RIyilds GSNK¥S S YSyadzaNI GA2ya RS yIAxadioioSs a
SPSyiudzSttS RS RAFFAOAA 6§S& FEAYSYUlIANBas RQdzyS I
O2y il Ot 2 0dzt I A NBaspitdigao@zs exdnns &amplémBriairg Seront réalisbgan
RQAYF3ISNRAS t I NBOK S NDOsasditiffeQoghanologigue TERfNMds étapBsydl S E |
développement psychomoteur et les antécédents pédiatriques seront bien sdr détaillés

1 Examen somatique
[ QS E Isom&tigueen vue du diagnostic génétiquimit &tre complet. Les mensurations et les courbes de
ONRA&alyOS oOLRARAZ GFAffS SiG LISNAYSINB ONNYASYyOD
LI NByida Sy OFa RQly2YFfAS o6y2G4FYYSyd O2yOSMi/+yid
FES &dzNJ f I NEOKSNDKS RS LI NIAOdz F NAGS& YsYS YAy
morphologie faciale (y compris la bouche, le palais, la luette et les dents), examen orthopédique (rachis,
membres, anomalie du pectus, laxité), examenaogt (anomalies de pigmentation, malformations
vasculaires), extrémités, organes génitaux externes.
[2AY RQI @2ANI NByRdz fI Ot AyAljdzS 206a2t8GS Sid AydziaAft
la génétique médicale depuis quelques années, @t contraire, conduit & une prise de conscience de
f QAYLR NI YyOS Rdz LKSy20&8L)3S FAY RSa LI dGASydGasz LI d
NBadz GFGa Y2t SOdzZ  ANBaAD® LRSIt SYSyidsz t QSBstigisglii Of Ay
2NASYGSNY S o0A2f23Aa0GS RIEIya fQAYGSNLIINBGFGA2Y RSz
étre retenus ou non selon des données cliniques complémentaires obtenues secondairement lorsque le
patient sera revu avec des résubatle signification incertaine (« reverphenotyping »). La collaboration
clinicoo A 2f 23A1jdzS S f QI LILINE Odoi8 doncdrie ipiariet Argulakelde |& gehéligd R d&:
de demain.

9 Prescription des tests génétiques
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En premiére ligne, ellest généralement assurée par le pédiatre, le neuropédiatre, ou le généticien
clinicien.

Si le clinicien reconnait un syndrome génétique avec un bon niveau de conviction, un examen ciblé peut
SGNB RSYFYRS RQSYOfSSo Lf LISidmn dé sgnddreNdicRdetodhel CL { |
ORSt SUARY Mddo& ZljdzSy el 3S RQdzy 3I5yS OAO6ES 6 HGP2S ¢/
L2 dzNJ £ S &aeyRNP B3z Rz iSlijidxSy el 3S RQdzy y2YONB NB&GN
comme le panel « enphalopathies épileptiques ».

{A tQSEFYSy yS LISN¥Si LI a RQS@2I1dzSNI dzyS ShGAz2ft 2
ASySiAljdzSYSyids tQSEFYSY LINRLR&S Sy LINBYASNB AyiaSy
Gl /t!ltod [ Q! /t!  LINSSSl (§BA da/Y 20520yA ||NIBSYSR 2dza |j dzQt H A 272
avec ou sans polyhandicap selon les séries, et son caractére pangénomique en fait un bon examen de
LINBYASNBE AyildSyidAazyo [Q!/t! aSNI} S3AIfD¥Syid NBIFfAAS
Dans un second temps, les examens moléculaires pangénomiques sont recommandés. Dans le cadre du
plan France Médecine Génomique 2025, le déploiement de 2 plateformes de séquencage trdéliaut

adzNJ f QSyasSyof S Rdz (S NNReinetheNE réalightiBroddy sénirizage de génome R S &
SYGASNI LIdzNJ £ Sa LI GASyda LRNISdNE RQdzy LRteKIlyRA
RA&AO0dzaaA2y® 5Fya fQAYGSNBLFHEtSs 1 NBFIfAAFGAZ2Y RQd:
la déficience intellectuelle garde péace.

1 Modalités de prescription

[QFlylféeasS OKNRY2&a2YAldzS LI N LWzO0S t ! 5b LISdzii s {NJ
médecin norgénéticien siceltdA Sa G O2YLISG Sy L2 dzNJ RsBrisdn@iBgdlett QA y 7
ses enjeux tels que résumésdassus. En outre, pour étre réalisée, elle doit recueillir le consentement
éclairé du patient ou de ses représentants Iégaux.

5ya £S OFRNB RS f QSELX 2NI GA2y Siitd @efcésBamars oure® dzy’ |
LINBYASNBE AyidSyidAiazy aStz2y Sa LN} GAldzSa t201fSaz A
génétique, ou, a défaut, a un professionnel travaillant en lien étroit avec un centre de référence maladies
rares (CRIMR) spécialisé dans la déficience intellectuelléegiolyhandicap. Les examens de seconde ligne

6L ySta RS IsySazr &4SljdsSycel 38 RQSE2YS 2dz RS 3Sy2YS$S

1.4 Conseil génétique etidgnosticprénatal

[ ljdzSadA2y Rdz O2yaSAf 3ISYSGAldzS LISdzi asS LI2aSNI f 2
2y 0t S 2dz dzyS (lIyaGSs dafl FaeB NSO 2 @0 dzgES NNBIANS RSN y dS
polyhandicap pour sa descendance. Le polykagd: LJ y QF & yi& LI & dzyS OF dza S dzy
nombreuses et trés diversedpformationI Sy S Alj dzS GA &S £ GOSNATFASNI 4A f QS
RSY2YUNBSE FFAY RQAYF2NNSNI £ Sa 07 dzi deNck.(En éffetNB y (0 &
diagnostic étiologique de certitude est la conditisme qua norLJ2 dzNJ dzy O2y aSAt 3ISySi
f QAYLR2 NIl yOS RS YSGGNBE Sy dzdzoNBE tSa GSOKyAljdzSa ¢
Ot AYAOASya St 2NHjliddkGd3y § &lidga STt AYAYSS Y AyFSOGASdzAS:
rubéole congénitale, la toxoplasmose congénitale, etc.), traumatiques ou asphyxiques (enfant secoué ou
noyade).

Lorsque le diagnostic de la maladie responsable du polyhamdist démontré par la mise en évidence
RQdzyS Fy2YFtAS 3ISYySihiAljdzS OSNIFAYySs €S O2yaSaft 3
0N yavyraairzy RS tQlry2YLIfAS® /S NRAI|jdzZS RSLISYR RQdzy
(aberraton K N2 Y232 YA ljdzZS> Ydzil GA2yY R2YAYylyGS 2dz tASS t f
YAG2O0K2YRNRAFESOX YIAa ldzaaix RS I LRaAldAaAz2y Rlya f
au proche qui consulte (parents, oncle ou tante, cous®,NdS 2 dz A dzdzZND @ [ S N & lj dzS
INRPaaSaasS RQdzy LINPOKS Said SOl fdzS AYRAODGARIZSEt SYSy
conseiller en génétique) en lien avec le médecin référent.
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Le conseil génétique est donc destiné aiinfer les parents et apparentés du risque de récurrence et des
possibilités de pratiquer un diagnostic prénatal ou un diagnostic préimplantatoire (via une féconigation

vitro0 ® [ 2 NBRIjdzS €S RAFIYy2420GA0 3ISYSiUAIldzsS tga@Bindde dd & RS
0N} yavyraarzyszs 2dz 60ASYy YIflIRASa R2yid £S YSOlyAaays
des connaissances du momerig conseil génétique ne peut donner une réponse précise sur le risque de
récurrence.

1.5 Dépistageprécoce

Le dépistage précoce du polyhandicap est nécessaire pour permettre la prise en charge rapide des troubles
de facon a limiter les effets déléteres de l'interaction entre les fonctions neurologiques déficitaires et le
développement physiologique ptdNE + £ QSYy Ty OS Y YI Gdz2NF GA2y OSNBON
anomalies graves sont dépistées dés la naissance ou parfois pendant la grossesse, cela permet, dés la
naissanceRS YSGGNB Sy LX I OS S adZAgAIBMRBORSEIAASYSHyRQI

9y STFFSGI f2NRIjdzS fQS@OSyildzZ fAGS RQdzy Llfe&KIyRAOLI
souhaitent poursuivre la grossesse disent que cela leur permet de mieux accueillir leur enfant.

Parfois le dépistage pendant la gresse peut aussi amener les parents et les médecins a envisager la fin

RS @OAS RS tQSy Tl yudn t S)/RI yi tF 3INRPaasSaasSz I LINBa f
NB LJdzi SS Ay OdzNI 6f S R2y(d  QS@2f dzii A 2nfs séhSénkdroif d&  LJ2 f
RSYl YyRSNI t adicaleSeNNginsdiesse gette demande survient notamment quand les parents
2y0 RS2t dzy LINBYASNI SyFlyild LRfeKIYyRAOILIS Y f 2N&
identiqgues a celle de leur enfant polyhandicapé sont retrouvées, ces parents peueemander

f QA y (i Sréhidiiedé k grossesse.

5Frya £S OFLa 2G S RAF3Iy2aitdAdO RS tSarzy OSNBONI S
pronostic neurologique est trés sévére, la poursuite de la réanimation peut étre considéréeecdmm
fQ20adAylFiA2yY RSNIAaz2yylrofSs S FLINBEa dzyS NBdzyA2y
aSdz S 02yasSljdzSyoS S YIAYyGASYy Sy @AS RS fQfay Tl yiiz
f QS| dzA L)Sapras gistds@ntateSles parents.

Dans ces situationte dépistage a donc deux intéréts opposés mais non contradictoires : permettre aux

LI NByida RS &S LINBLI NBNJ RFya S OFra 2G Afa RSONRY
prénatal ou de facon subie¢ LINB & f I yIA&alyOS0 T LISNYSGGENS | dzE
médicaleRS f | INPAaaS&a4aS 2dz dzE YSRSOAY&E RQAY(HSNNERYLJ
déraisonnableDans tous les cas, la décision est douloureuse pour les parents, usdissaus une autre

forme, pour les médecins et les soignants. Le consensus aprés discussion entre parents et professionnels
doit toujoursétre recherché.
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2 Signes cliniques et traitement

Le polyhandicap représente la conséquence sur de multiples organes et fonctions d'une atteinte cérébrale
originelle, et non, comme son nom pourrait l'indiquer, la somme de plusieurs handicaps associés.

[ QS @2 tdekzirduldes dbServés est un élémenprzndre particulierement en compte. Si elle appartient

en propre au génie évolutif des encéphalopathies progressives, elle est aussi toujours un élément
constitutif des encéphalopathies fixées, dans leurs conséquences orthopédiques, respiratoires/egigesti
SGOPT LI NILISYlFryd t OS |jdzS (Vo anghexd 4kdSient sSec €hdpitrk | y R
définition, tableau 1 le polyhandicap, aspects médicaux)

[ S aGlrGdzi YSRAOFE RS I LISNER2YYS LR2f e Kd ydikare LISS
arya 0SaasS NBSOIfdzsS Si NBO2YAARSNB® [S LINRByYy2aidixo
prédictif ne peut étre que délétere pour la personne et pour son entourage.

La médicalisationcroissante¢ et nécessaire; de la gise en chargethérapeutique des pathologies des
personnes polyhandicapées a eu pour conséqueRa@ I Y S f Ad2 NiBlohperdelr vie de maniére
significative. Actuellement se pose de plus en plus la question des limites de cette médicalisation. Les
soignants se trouvent confrontés a des situations médicales nouyatsis difficilement gérables, tant au
niveau des strictes possibéi thérapeutiques que des problemes éthiques posés.

2.1 Déficiences cognitives et évaluation des compétences

[ QSEAISYOS RS LINRLRASNI | dE LISNB2YYySa LRteKlIyRAOI
OSYSTFAOASNI LI SAYSYSy i AerdsR &o8nitivesQ Or tefa qzdsblides §udziidns, O 2
LI NI A OdzE ASNBYSyid Sy NIAazy RS fQAYyUNAROFGAZ2Y O2YL
cognitifs et sensoriels (Morris, Kurinczuk, Fitzpatrick & Rosenbaum, 2006). Ces déficiences rendent souven
LJISdz LISNIAYySyid fQdzalk3aS RSa (Sada dziaAftAasa RbEya 1
supposent, en particulier, des compétences sensorielles et/ou motrices dont ces personnes ne disposent
pas.

[ OSSOl f dZA Y R2ELISEE 6t S OF NJ LINPOKS& S LINRPFSaarazyys
discutést FA Y R Q2NdeSshiodNI RS dANI A NB RS &R QO OF e ldisin @A&EdaO | G A 2
des priorités dans les interventions a proposer (Nakievilaskamp, 2007).

2.1.1 [ QS OK S(& Ev&luatibric Cognitiong Polyhandicap»)

[ Q9 1/ t Said dzyS SOKStfS FTIFOAES t  dziah e kegaiiNFoisdldby f S &
SO fdd (SdNES St f S LISMY@ipétines dotfiviesiehdsla Sofiffraljodzpsichiqué y S 2
RQdzyS LISNARA2YYS LRfteKFIYyRAOIFILISS t (2dza fSa N3ISa RS

[ Q9/ t | esuileSplawdsyicioRéique entre 2015 et 2017.

[ Sa aLISOATAOAGSAE RS& (NRdzof Sa AYLRZAaSyld npatemelt & OK 2 f
de la personne face a certaines tachbdaut prendre en compte ces caractéristiques dans la démarche
RQSGlItdzZ GA2Yy @
Par ailleurs, le bilandans ces situationsne temporalité particuliére
U Les compétences se révélent parfoipar surprise», t £ Q2 O00F aA 2y RQdzy S@Sy
f Q2 O@lapersdnfigolyhandicapé RS Y I y A TS aell8OND Yi LINSHIEEsoljijizad
de quelque chose
U LS GSyLa RS NBI ClilapergoRneslydsdidapéBsi souventirésRongplus elle
est inquéte, pluselle se concentre et plus la réponse peut étligférée.
Ce qui conduit & poser la temporalité sous deux anglesi SYLI2Z N} f AGS Réme tQS I f
LISNA2RAOAGS RS f QSO fdz GAzy d
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Lt yS aQl 3Aad LI a CRSvdzosIYSSAHAS aRES RN LAGINGE dbIcissiNi3saySsa a dza
encore fautil que ces apprentissages aient un sens et une fonction pour la personne et ses proches
(Scelles, 2013).

t I NI SNJ RQSGlItdz A2y O23yAGAQGS tS LBFLVPEAYRES 084 QB
montre, permet etressent, et comment il est installé.

Pour de multiples raisons, la personne polyhandicapée vit ou a vécu durant parfois de longs moments avec
un corps qui la fait souffrir. Ces douleurs, pas forcément regeni facilement apaisablesnt un impact

sur sa vie cognitive. Méconnues, mal comprises, ces douleurs pecwediire a un retrait du monde ou a

un refus de la relation.

Goffman (1975) parle de dialecte corporel) lj dzZA & Q2 NA 3 A y S dhkes pour Rvoguar laf S &
YIYAS§NBE R2yld fSa LISNaA2yySa alya fly3arasS @SNblIf ag
du temps, développent une sorte de langage corporel avec leurs proches. Cela passe tant par la voix
(écholalies, vocalisationgnomatopées) que par des signes non verbaux (mimiques, mimes, conduites

R QS @A Ji(ISNsty2ano.

Comptei Sydz RS OS ljdzA @ASYyldi RQsiGNB RAGI ONBSNJ dzy 2 dzi
population nécessite que soient pris en comptéd O2 YYdzy A Ol GA2Y y2y @OSNDHI S
@2 A &NdButivitétle cepersonnes, ainsi queleur environnement humain et matériel.

[ Q20 &SNl GA2Yy N 32 dzZNRszanSohtil ihcénto@natieAp@us que, ¥ GattiKd2sRistljs dzS
RSa Y2dz@SYSyia RSa @&SdzE>X Rdz O2NlJax RSa GSyaiazya
personnecomprend et via quel type de stimulaticelle S&a i S L) dza t YsYS eRQI LIJ
plaisir a le faire.

Par ailleurs, certains gestes, certaines mimiques, peuvent ne pas étre volontaires mais apparaitre dans le
OF RNB RQdzyS (Syarazy OKSIT S 3adzasdystoljiezbu d@@skinésiesls L2 y R
Avec cette populatin, établir un profil de compétences et voir, au fil du temps, comment, compétence par
compétence, le profil évoluSs & G dzyS ' ARS LI dzNJ O2y & i NdzA NB dzy LINR 3
LINEFAfA O2yadNHzida LI N fSa ohdteNgay ekénple, GoBtades LSUELESK 2 f 2
LINBOASdzaSa RQSyaSA3aySYSyidia RIFEIya OS LINRPOSaadza RQSC
estprésenté Rl ya € QF NBdzYSy il ANB O0OKILAGNSE HOMO D

212 ' GAfAalrGAZ2Y RS tQ9/t

[ Q9/ t LISdzi s G NB LINGed Bdales@ntstet desSadulteflyyFd yii§ X OF RNBE R
f2y3AGdzRAYFE S £ (2dz0S&a £Sa SaGFLSa RS fSdz2NJ LINAaS S
f QAVASGNDROMzy S R2d0OE6f S d ZEONB YA 8 St o dftréeicd bEliel (A 2 y
relative a l'interprétation qui est faite de ce qui a été observé (souvenirs, mais aussi interprétation des
mimiques, des expressions corporelles...).
[ Q9/t LISdzi siGNB dziaAt AaSS RS RSdzE YIFYyASNBA
U Pour des évaluations régulieres de personnes polyhandicapées @oure leur évolution, ou
NBLISNBNJ RSa STFSia RQdzyS LINRK &S ;&ays cédad [eNTS Est R Q dzy
construit et figure avec le compteendu rédigé par lda psyehologue dans le dossier
U Pour discuter avec les proches, entre proches et professionnels ou entre professjodesls
compétences de la personne polyhandicapée, de son état afféétif & QF IA G F f 2 NE R
grile communeRQ2 6 aSNBIF GA2y>X RS YSRAIFGSdzZNJ RS fF NBf |
personnes soucieuses de la santé psychique et du développement cognitif de la personne
polyhandicapée.

2.2 Déficiences motrices et troubles du tonus

[ LISNE2YYS LI enkconyomOieutddriect geGon tradt ét dedes membres du fait de
GNRdzof S& RS fF O2YYFIYRS Y2GU0NRAOS RQdzyS LI NI Si Rdz
LI NJ RSTl dzivo RQI dzi NB LI NI @

Ces perturbations engendrent des troubles de la postiteaue de téte, station assise) et des troubles
strictement moteurs paralysies, perturbations du mouvement volontaire, mouvements anarchiques.
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2.2.1 Aspects cliniques

T [ QSEFYSyYy Idz NBLR A
Il permet de noter les contractions basales, les postures anormalesSGet YSy a4 QAy (8§ aINB
observation globale de la personne polyhandicapée (Camberlein P., Ponsot G., 2017). La fonction posturale
du tronc est décrite et son déficit est qualifié par exemple par la SATCo (Segmental assesment of trunk
control, Butler P.,2010) qui est une échelle utilisable pour un enfant ayant un handicap important et des
troubles cognitifs.

1 Motricité et tonicité utiles
Le plus important est de repérer la motricité ¢ tonicité utiles lj dzQsSdoiénsS volontaires ou
involontaires, automatiques. Cette motricité utile peut intéresser le tronc et aider par exemple la personne
a tenir sa téte, a se pencher activemeAtix membres supérieurs, la commande motrice, la tonicité ou les
mouvements involontaires peuvent permettre des capacités piéhension, de calage des membres
ddzLISNR SdzZNB 2dz RQF Ol A2y LI N th@d piainS. MKk nBribred iN@ieuR 6t4 SL
dz GNRYOX (12dziS Y2UNROAGS 2dz 2y AOAGS ljdzA LISNX S
déplacements au sol, de se retourner ay tibit étre analysée, préservée ou optimisée.

1 La motricité active
Elleest analysée en spontané, en activité dirigée et provoquée. La commande motrice doit étre analysée
dans différentes situations, positions, et dféiients moments de la journée. Cette motricité peut étre
lylLfeassS RIya tSa RATFSNByGa yAQSIHdzE RQS@2fdziAzy

1 Laforce musculaire
Elleest difficile a analyser car le testing musculaire est perturbé par les difficultés de comsigheles
O2yardySa RQSEIYSy: |Lntldeuses dpar Natidabiliti garlgs droudaizalldzt 2
G2y AOAGS SO LIN £ ReaLIN}IEAS® / SLISYRIEYy(d dzyS SOOI f
évaluation de la sélectivité gestieS ® 5 A FFSNBy iSa SOKStt Sa EAmeeSy iz
4, cflien chapitre 2.2échelle MRQour la force musculaire est la plus utilisée méme si elle est discutable
dans les atteintes centrales. Pour le contrdle moteur selectif, detelles sont plus utilisées, le Selective
Contréle Assesment of the Lower Extremity (SCALE) aid#ied Trost SMC (Smith, 2010)

9 Evaluation fonctionnelle
Lt SEA&AGS RS y2YoNBdzaSa SOKStt Sa LI dzNJ £ QOmdedt dzl (i A 2
OAGSNJ RSdzE SOKSttSa RQSGOlfdzr A2y 3Jft2o0lfSd 9y LINB
Cerebral Palsy) qui cbte la capacité fonctionnelle de déplacement de (A@nBxe 4, cf lien chapitre22.
échelle GMFCS, Imms C., 201B)e st souvent c6tée 4 ou 5 dans le polyhandicap. En deuxiéme,
f QO@l tdzad GA2Yy az2iNRAROS C2y Ol A2y g4 est ude éoHelR guaritittivedd® a C D 0
flI T2y O0GA2y Y2UNAOS 3Jt20FfS RS fQSyTI RUEYA | &R dzi N
pathologies. Pour la fonctionnalitlesmembres supérieurs, la MACS (Manual Ability Classification System)
peut étre utilisée(Annexe 4, cf lien chapitreZ échelle MACS)

1 Mobilité articulaire
[ QSGdzRS RS I Y20Af apie$dédomMddckod.dzhdqgue Mddbilité ariiculaMeSdoif étrét S S
cOtée ainsi que les longueurs musculaires. Elle dépend en effet a la fois des raideurs articulaires et des
rétractions musculdgendineuses.

1 Laspasticité
Ellesetraduit par une résistance invahaire a un mouvement imposé. Cette résistance augmente avec la
vitesse du mouvement. Cette spasticité peut toucher les 4 membres et le tronc. Elle peubtéeepar
f QSOKSt f S R Qd(AnieredNcTilign chapitFe® FeteleAhworth modifiée) (Mutlu A, 2008 ou
LI NJ f QSOKSft f S -®R%010)) NRASdz 6 DN} OASa W

1 Dystonies et dyskinésies
Les dystonies et ladyskinésiesont des modes anormaux de posture (positionnements segmentaires figés
particuliers) et/ou de mouvementavec des mouvements inwitaires, non contrblés, assez vifs en
général, localisés, récurrents, parfois stéréotypés. Dans la forme dystonique, le tonus de base est accentué
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(hypertonle) alors que dans la forme chomtjnet03|que le tonus de base est diminué (hypotonle) Les
échef S& RQS@OlItdzZ GA2Yy dziAf Sa LI2dzNJfSa SiGdzRSa azyd LIS

1 Les éventuels troubles cérébelleux
s SYadASyRNByYy il dzyS KelLRG2yAS 3Jft20lfST RS&a GNRdzof Sa
mouvement volontaire (axie).

i Stimulation de la motricité
[ Y2UGNROAGS SiG ftF O2YYI YRS @2t2y i ANB az2yid aidiyYc
Al £ QSRdzOF GA2y Y2GNAROS:E fF LINAaS Sy OKFNBHS LI dzNJ
psychomotricité). Toutes les activitdsl G2 NRAal yi f QAYAGAlFIGAGBS SG tF Y2
maintenir le corps dans une situation orthopédique favorable. La sensorialité est a prendre en compte dans
f QSyasSvyot S va&ifeah chpérité ngakclieS(d@vedr ou sans aide)

2.2.2 Aspects thérapeutiques

[ 2NBRIjdzS fQFO0ABAGS YdzaOdz I ANB Sai
médicaux ou chirurgicaui R. Delgado2010).

(V)]
M-
O
(0p))
ax

ax

>

Q

(p))
0]

[

1 Traitements médicamenteux

0 Les traitements médicamenteux de kpasticité ont une efficacité partielle et inconstante
(Bacloéne, Tizanidine, Diazepam, Dantrolene) et une tolérance variable.

U Les traitements médicamenteux de tystonie ont une efficacité partielle. On peut citer les
antiparkinsoniens anticholinergiques (par exemple Trihexyphénidyle/ Artane ®) ou certains dérivés
des neuroleptiquesTétrabenazine / Xénazin®). Cependant la téirature ne fait pas la preuve de
f QSFTAOI OAGS RS 0OSa NI AFéfingsSDRG18). R ya €+ LI NI £ &

U Le traitement parinjection de toxine botuligue intramusculairest efficace pour diminuer la
spasticité ou la dystonie dans le muscle injecté. Le traitement par toxine botulique a également un
effet antalgique. La tolérance est le plus souvent bonne. A forte dose il existeque ke faiblesse
musculaire généralisée appelépseudobotulisme. Le traitement doit donc étre fait a dose
prudente dans le polyhandicap (Strobl W. 2015). Ce traitement a des indications multiples, il peut
diminuer les douleurs, faciliter les soins de sing, diminuer le risque de rétraction ou
ROQSYNIARAZASYSYy(us TFlFI@2NRASNI dzy Y2dz@8SYSy il @2f¢ 32
inférieurs, améliorer une posture (dystonie cervicale).

1 Traitements chirurgicaux
Pour ces techniques chirurgicales (pompBa&lofene, radicotomie, stimulation cérébrale profonde) une
SO fdz GA2Y LI dZNARAAOALX Ayl ANB 0 apow Bosey |I8sdirdiBatidfsRek | {1 NE
gérer au mieux le péopératoire.

U Le traitement par Bacloféne intrathécél A f ua @aitéhiert rédofal de la spasticité des
membres inférieurs résistante aux traitements habituels et invalidante (difficulté de station assise,
R2dzZ SdzZNBE NBoStfSasxs RAFFAOMzZ 6Sa RS ydzZNEAYy3IO D /
R QI Y S 6nAfrandide {bvs du test aBaclo®ne intrathécal par injection directe intrathécalen
pourra implanter une pompe ®3acloféene (Lioresal) intra-thécal souscutanée qui permet de
diminuer la spasticité. Cette pompe est compatible avec amkrodéese rachidienne ou avec une
gastrostomie, elle impligue des contraintes chirurgicales, des remplissages réguliers par voie
transcutanée. Ce traitement peut entrainer des effets secondaires, en particulier en cas de sevrage.

U [ 2N&I dzS  Q KiemifellinferiguksSt diledzitine spasticité et emgiée la station assise
ou entraine des déformations articulaires et des doulepeut se discuter une prise en charge
rare,la radicotomie dorsale selectiengale H, 2016).

U [ I RAYAYdzi A 2ydu R&clef paphéyiolisatidddu indudtomig@eut étre discutée dans
le traitement de la spasticité loedB IA 2y £ Sd t 2dzNJ RAYAYdzSNI f QF RRc
neurotomie obturatrice ou la phénolisation des nerfs obturateurs est souvent proposée en
association a des gestes de libération tendineuse.
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U La stimulation cérébrale profonde plus souvent bpallidale a de tres rares indications dans le
polyhandicap avec mouvements involontaires invalidants car la réponse au traitement est
insconstante et trg partielle pour une chirurgie invasive.

2.2.3 Education motrice rééducation

La prise en charge éducatiB SRdzOF G A PSS S € QI LI NBAffI3IS @GArasSyi
et favoriser la motricité aussi minime saille, de multiples maniére€ette prise en charge doit se réaliser
sans induire de douleurs.

U La prévention orthopédique est trés précoce : elle débute en néonatalogie. Des installations
simples sont nécessaires en position dorsale en légére abdudtiga@Sy FI y 4 3+ NRI y i
devant (rotules au zénith)ou en position ventrale en veillant & soulever les fesses du plan du lit. La
préventionau niveaudes membres supérieurs en particulier le raccourcissement des trapézes chez
les enfants en hyper extension est assurée en fléchiskamdte et en ramenant les membres
supérieurs le long du thorax.

U Dans tous les cas on encourage la motricité actimeapprend au bébé a utiliser ses compétences
sensorielles, relationnelles, et surtout motrcinsi dés les premiers jours sont posgsprincipes
de la prévention orthopédique.

U [ QSRdzOlF GA2YyY Y20GNAROS Ay AétAeS Psychdmotdciensise enbuite/ & A
développer la motricité selon les enchainements, elle d®is @St 2 LILISNI f S&onb A @S
Motrice (NEN (M. Le Metayer 19931999) et donner des informations sensorielles et sensitives
variées pour affiner les perception§ Sa 3 yNeémd SideX capacités sont limitéeles
enchainements, retournemesnt sont poursuivis pour favoriser la préventionLéela
kinésithémpeute, &/la psychomotricie(ne) guident, sollicitent pour mettre en jeu les muscles sur
f SdzNJ LJ dza& 3INF yRS O2dzNBES® Lt a aQl LIJzA SNRyYy G | dza &

U [ QSYGNBGASY RS I Y20AfAGS EINIXDAZINAKNS BGEaRE%A
RSO2YyUNIOGA2Y LI N £Sa LINPOKSa Si tSa LINRPFSaaa
longueurs et au confort grace a des mobilisations de chaque instant.

0 On veillera &viter les positions nocivesommela positionau sol assis les fesses entre les tajon
en rotation interne forcée des hanchésen W»), si fréquemment adopté LJ- NJ f @&aste I y
pour les hanchedes genoux etlekJA SRa = O NJ Storsidh, lafdistgndionrdes Sgarbetts vy (i S
croisés etotulien, et la rotation tibiale.

U [ QF Rdz 6S R2AG LIR2dz@2ANI RAALRASNI ljd2iARASYYSYSyi

K
|

2.2.4 Les appareillages

Les appareillages (cors@tA § 3S> 2 NI K$§ & S & X &lés @@ yalprévierfiign, topitt prindey (i &

f QFf dSNYI y Qduirddte fondaderdtaleliLk eysdnne ne doit pas rester des heures dans la méme
position et sa motricité doit étre toujours stimulée. lls doivent étre réalisés en présence des aidants en lien
avec les ergothérapeutes. Les nouSell (G SOKy 2f 23ASa& FLOATAGSYd € LINA
vidéo-scanner

1 Les corsets et autres sieges
Le corsetsiege est adapté a la fois a :

U LQ S dondlionnel, afin de faciliter les activités de vie quotidienne : repas, aides techniques de
O2YYdzyAOFIGA2Y S FTOGAGAGSE RS t2AaANRYE OAS az20Al
regard.

U LQSGFG ySdzNBY2(GSdz2NE Sy -ydhvindieh Oatzs leS htleintes) 5éy&iedzT F A 3
f QAYOf Ayl Aad2y Rdz &A &fifd G diswiuer lddNFets mefasteS deda pysante&ra a |
qui aggrave les postures anormalagiales, en particulier cerviem®phaliques Dans le méme
temps,y S 3INI YRS FFGdSyGdA2y Sad LR2NILISS b 1 LIRarAda
positonen hyperSEG Sy aA 2y ljdzA Sy iGNNI AyS RS&E RAFTTFAOMA (1S4
de faussesoutes. La téte est fléchie a environ 3@fec un appuiéte ou -nuque sur mesure. Pour
YEAYGSYAN £t QSiGlr G RS RSO2Y ipawded étre Mditenus Par de¥ S Y 6 N.
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accoudoirs enveloppant Parfois une augmentation de la flexion de hanches est utile pour
contrbler les puissantes contractions en hygtensionnotamment chez les patients dystoniques.
La prévention orthopédique au niveau du Bssin, le buestde recentrer les hanches &dbtenir un bassin
équilibré dans les trois pland YLI2 al yi LI NF2A& dzyS | a8YSGNRS RS f
situations complexes ; le contrdle de la rétroversifmaintenir le bassin en |égérent@version plus
physiologiqueS &8 G AYLER2 NIl yd OFNJ Af O2yiNRo6dzS £ fQFftA3IYySYS
[ &Addz GA2Yy RQIFOGAGAGS 3IdzA RS S3I tsifgé SoyirfifavoriSera@®K 2 A E
redressement actifCette proposition doit respecter la fatigabilité et peut étre utilisée en alternance avec
des corsetssiéges plus passifs.
Le corsetsiege avec lame de carbone permet une mobilité du tronc en rotation, flexion, inclinaison si
f QS ¢ T IQy dR ddesicépacités.

1 Selles et installations en mousse
U Les selles sont intéressantes, induisant activité et recentrage des hanches ; installées sur support
Y20AfS StftSa FTIL@g2NRARaSyd €S Y2dz@SYSyid Si t QAYRS
« jambes tendues ».
U Sont fabriqués en mousse ferme : le siége en position « assis tailleur » (qui permet le redressement
et le contréle du bassin) et le trottapin @ositionnésur le trottell LIA Y S £ QSYy Fl y i LIS
déplacer sanétre assisfessesntre les talonscertesmais sur un plan supérieur
U Les installations en moussexpansésde différentes densitésoncernent les sujets qui présentent
des états neur®® NIl K2 LISRAljdzSa O2YLX SES&ad [ Q202SOGATFT Sai
deY2dzaasS OArao02sStl aidAaljdsS Rrya fSa 12ySa bt NRal
complications cutanéesngendrées par un appui trop important.
T [ Q2NIKs§aS RS OSNIAOFfAAlIGAZ2Y
[ Q2NIKSAS RS OSNIAOFtAalFGAZ2Y Strieuref pSur dtifhued le plahdzd Sy
postérieur) elle doit favoriser le recentrage des hanchggie a une abduction eine Iégere flexion de
hanches) et maintenir les longueurs. La position des pieds est contrélée par chaussures orthopédiques sur
moulage our SO 021 dzSa LR dzNJ SHAGSNI £ QF 33N @ GA2y Rdz QI
Sad ysSoOSaalANB LI2dz2NJ GSNRARTFASNI t S LOWcalisdtica®élireSleés Ky (
fonctions vitales : digeése (le transi), urinaire, respiratoire elle favorise la croissance et prévient
fQalis@®LRNRaSASYTFIAGA Fdz LXIY RS fQS@SAft az2yd S©
RSo2dzi® {2y AYGSANIGA2Y t RS& | OGAQDAGSE&IM@Elater f A 0 S|
FAYAA 1jdzS al FLFLOATtAGS RQdziAf RSB § OBy T grartdbpllediI? M & i
f Q2 Navecdudlisation du lévpersonne).La verticalisation estéalisée si possible quotidiennement au
moins 1 heure ou pluseton la tolérance.
[ OSNIAOFtAAlIGAZ2Y yQSad oASYy AHNI LI & t |olFyR2YyYyS
plus complexsa réaliser et utiliser.
T [ Q2NIKsaS RS RSOz A G dza
Les objectifs sont les mémes : prévention orthopédique, iewicd, confort, avec recherche de la position
de décontraction maximalesuffisante inclinaison du tronc/horizontalea visée anti-reflux gastro
oesophagien
U [ S O2NESG FNBAYS fQS@2ftdziazy RS I amenieg 3So |
respiratoires. Le corset dérivé du CTM (Cheneau Toulouse Munster) est souvent proposeé.
0 Diversesorthéses de posture sont utilisées : crijeambiéere ; surgpédieuse simple ; orthése anti
valgus ; varus, a montant latéral articulé ; chaussuresageutiques plus ou moins associées a des
coques ; semelles orthopédiques ; chaussures orthopédiques sur moulage nécessaires pour la
verticalisation ; orthéses de fonctidanti-équin a lame de carbone, articulée, atdlus) pour ceux
qui marchent(marcheguidée.
0 [$& LENGNBA RQIfrSRYESSEYH LBBEDOS asOaA2y RS (2
successifs sont utilisés pour les sujets qui se verticalisent ou marchent (marche guidée)
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2.3 Troubles neureorthopédiques et osseux

SURVEILLANCE NEURD ORTHOPEDIQUE POLYHANDICAP
Quelgues complications a dépister, survelller et prendre en charge

Poignets Mains Hanchies
Flexion de poignety Pouce adductus / Doigts en Dysplasie / Excentration / Lusation
col de cygne .. . R Arthrose ..
Ea
#
Coudes #
Flexian _..
G oM
Flexum / Rotules hoautesd Arthrose
Epaules e
Luxertions instobilités © Limitations . £ -~ L Chavilles Pleds

- Equrﬂ_,."' I.-'E.ln'e_,lus _.-" Grlfff' _.-" Mol verlgus ..,
-

Anomalies de positionnement
de la téte et du cou

Cernal cerwoal rétréc)
Instabilite

Arthrose

Myélopathie cervicale ..

Rachis

coliose / Cyphase / Lordose
Discopathies / Arthrose .,

Bassin oblique , ontéverse , rélroverss

Les troubles euro-orthopédiquesa 2 y i GNB A& FNBIljdzSyia OKST fS& LISNE?2
rapidement, parfois des la période néonatale.

Les insuffisancesle la minéralisation osseussont également fréquemment obsergg et doivent étre
dépistées.

Les troubles neur@ NIl K2 LISRAljdzSa az2yid &a2dz2NOS RS R2dz, SezNk >
conséquencesiscéales (respiratoires, digestived)s nécessitent la mise en place rapide de programmes
de soins physiques de rééducation et de réadaptatou de programmes chirurgicaux.

[ QF Yy I f @84S R S-arthapédRus (Viéhiwegef J06ANB NI NR HAamno R2A0 aQlb G
les anomalies primaires liées a la pathologie neurologique (spasticité, défaut de commande, co
O2yGNI OlAparxdi ARSa a6§02yRIFANBa tASSa t f1I ONR A &
GSYRAYSdzaSazr KeLISNIIFEAGSE RSTF2NXYEFGAZ2Y &G NHzOG dzNI £ &
anomalies tertiaires qui sont des anomalies de compensation des troubles-nghopédiques.

/| Sa (NRdzof Sa (2 dzOK S yhiiccdfa@iale: rAchiy) Sties meyhbres {namtsras BupéRiduid

et membres inférieurs).

I KST f5QStyFHFASY G SF sGNB YAA &dNJ dzy§ LINR afleSy OK
[ @proche rééducative/éducation motrice (Michel Le Metayer 1993006) et réadaptativedoit étre

f dZRAj dz8 S fQSYTFlryid R2A0G 60SYSTAOASNI RQdzy adzA OA S
pluriannuel, fondamental dans cette période de dévelopgeshti @ [ QS QI f dzt GA2Yy atw L
f QAVRAOI GA2Yy RSa 0S5 a2 4¢pg@hodBiSite dzgothérapeciorthdghdnig)Seidesi K S NI
appareillages et aides techniques (installation assise et couch@®de de verticalisatiory mode de
déplacement ¢ orthéses de membres corset¢ OK | dza & 3 S 2 NIDés 2WieR Joljt daioreX O
néeOSaal ANBa LJ2dzNJ LINBOA &SN REb&ESH Vddinad Ofi Applicd Sese@Shdn A y 2
intellectual disabilities 31, 128, 2018). Le suivi enédecine physique permettra de définir les besoins en
chirurgie neureorthopédique (allongements tendineux, corrections des troubles osseux des membres,
2al0S202YAS4ax ySdaNP{i2YASas | NIKNRRSaSaxuv Sic¢LINBYF
dystorh SX0 LI NJ RAFFSNBYy(iSa VYSiK2RSa édieamedakp o aNB SR
Bacloféne injections de toxine botulique).
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LedLIA A G+ 3S RS f Q 2tk érfyigagdef NRafr&phd datézptivse), les apports calciques et en
vitamine D sont@ntr6lés et complémentés siéaessaireLa mobilité est encouragée

[ Sa 202SOGATa az2yid LINAYOALItSYSyld RS LINBOGSYAN S
squelettique harmonieuse, de préserver le capital orthopédique, osseux, de maximigerskibilités de
développenent des fonctions (déplacement manipulation - interactions - communication- mobilité
cerviccoOS LIK I f Alj dzZSX0 X RS YU Ay §aSsj64 éitoficBéd, dedarhditir@eAcdn®id et &S & (
prévenir et contrbler les doules, de prévenir les rigues de fractures. Maisssi de mettre en place

f QSRdzOF A2y RS& |ARIyida OLINB@GSylGAzy RS&a ft2Yolf3IAs

/| KST f, (&b Bojiitiié Sont principalement de prévenir et contréler la douleur, de contrdler les
spasticités, dystonies @@ a1 Ay SaA Sa Ay gt ARFYyiSaX RS LINBOSY AN !
musculesquelettgues du rachis et des membresogdikinson 2002 ) et le risque de souffrance cutanée ou
RQ2aiGS2LR2NRaAS | SO asSa ¥FNI Ol dzeSdifférantel pbsiurey 1ge&essairesR Q| &
a toutes les activités de la vie quotidienmnke, faciliter les transferts et les installations ainsi que les soins de
YydzZNEAY 3 Si RQKEIAASYSI RQ2LIGAYAASNI f Sa OZydRdsifA 2y i

[ S AdZABA YAYAYdzY |yydzSt LI N dzy atw Said NBEO2YYIl yR
AQAYLRASYUd® YAYSAAGKSNI LA ST LRidges didfssules axopididuest f A &
matelas mouléset grandes orthesemoussede repos activités physiques adaptées, psychomotricité,

liberté motrice sur tapis, traitements antispastiques (dont la toxine), chirurgie orthopédique font partie de

f QF NASY Il f (KSNJI LISdziAl dzS o

[ QSRdAzOF G A2y RS anentunBds ghjeax dNsBii.i S S3I £ S

2.3.1 Membres inférieurs

1 Hanche:
La hanche a une position stratégique entre le tronc et le membre inférisan fonctionnement a un
NEGSyidAraasSySyd dFryd Sy Y2yl adzaNJ £+ O02f2yy$§S @SN
compromettant potentiellement la station couchée, la station assise, la station debout, les déplacements
fF fAYAGLIEGAZ2Y RS tQloRdzOGAZ2Yy SG t QSEOSYGNI GAZ2Yy R
défaut de développement réciproque tétmtylS ® [ Sa GNRdzoft Sa az2yid RQI dzi | yi
RSo2dzi SG t1 YIFINOKS a2yd LINBOFANB& 2dz AYLIR2aairof Sa
RANBOUGUAZ2Y RS fI &a02tA2aSz S 02dz) RSanch&gbinmeReSa K
Y2YGNB fQSidzRS RS 5F0AR t2NISNE t hEFT2NRI t LINELI
cérébrale nomarchants (David Porte2008).
[ § NARaljdzS RQSEOSY(GNI GA2Y LQBS¢AYFYii G2k KOy RAnOH QIGR AR
YIENDOKFyd Said €8 L) dza t N Al dzS19R0ibdsi0efe sumdilléideglgs RS
premiéres années de la vie par une radiographie annuelle (Shrader MW J Am acad Orthop Surg 2019). Le
NA aljdzS Sad | dzayYsS yderge uhealiidp érScoup QeS/ghF destnibres iNfdBieurs avec
un membre le plus souvent en flexion, adduction, rotation interne de hanche alors que le membre
controlatéral est en flexion, abduction, rotation exterde hanche Le bassin est souvent obligpouvant
SGUNB |3a20AS t dzyS ao02tAaz2asS f2Y0FANB® [ S NRAIdzS |
particulier chez les enfants non déambulants.
La prise en charge MPR consiste a adapter la prise en charge rééducative a la défo@mdimimuer
f QFOGAGAGS RS&a Ydza Of 23 Yo defaijhskdintiocs lasRisedzOob sl FsEa A a4 OK .
éviter la position luxantginstallation en abduction de hanche). Une prise en charge chirurgicale pour des
allongements musculd SY RA Yy SdzE LISdzi LISNX¥YSGGNB RS RAYAYdzZSNI 2
osseuse conservatrice de hanche est parfois proposée (ostéotomie de iari$@morale, ostéotomie
pelvienne). Lorsque la hanche est luxée, une évaluatioretentissement de cette luxation sur la qualité
RS O@AS RS deff MSR/EEEig&assareEn fonction des douleurs, des difficultés éventuelles
RQA Yy adll fefdifféréns/prisesied dharges pourront étre proposéiaitement de la spasticité des
muscles luxants, infitrations de la nésticulation a visée antalgique, libérations tendineuses -péri
articulaires larges a visée antalgique, prothése totale de hayet parfois une chirurgie de séction de la
téte et du colfémorauxo 5 Q! 30B2Kdwuri 2016).
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I f QA Y @S NA Seén ger®aillent SI0A Gfd&R SRS ®I dzi RQF RRdzOGA 2y az2yi
patients sans appui des membres inférieure@une hypotonie globale. En décubitus dorsal, les membres
inférieurs sont en flexiombductionrotation externe bilatérale. Cette attitude favorise la luxation
antérieure de la téte fémorale. Dans ce cadesinstallatiors assise et couchéeviset S @A G SNI £ QI o1
rotation externe excessive de hancHa, prise en charge rééducativaira pour objectif de conserver au
YIFEAYdzY dzyS LI2aaAoAftAGS RQIFRRAZOGAZ2Y LI 4aA08S RSa K

[ QF LILJ NRA GA2Yy Rdz Tt S&mmyuneRSsitidalassi§eip&malienté. UF flexad Mdpaitaht
LJISdzi O2YLINRYSGUGUNB fQAayadarlttlriiAzy Sy RSOdzoAlGdza @S
instabilité des membres inférieurs. Il se crée progressivement une lordose lombaire oulaloisaire de
compensation qui va se fixer. La prise en charge kinésithérapique est importante pour prévésiuoe f

Ly GSYLE RQAyaGlttlaAzy Sy SEGSyarzy RS KIFyQKS S3
afin de ne pas étre en pemmence en position courte des dthisseurs de hanches. Un traitement par
G2EAYS o02idzZ AljdzS 2 dz dzy Echis3durs NeahdaheseuReRtiétrefp@pbsES Y Sy (i
Les hanches enraidies en extension sont plus rares. Les membres inférieuadoseein extension de
hanche - rotation externe favorisant la luxation antérieure de hanche. La position assise peut étre
compromise. La spasticité et /dadystonie des extenseurs de hanches (grand fessier, igaimbiers) sera
évaluée en MPR. Un traitement ld¢toxine botulique) ou régional (pompeBacloféne) peut étre propose.
Une installation assise de qualité estcessaire pour préserver le plus longtemps possible la station assise
en contrblant au mieux le bassin. Des interventions chirurgicales rathopédiques peuvent étre
neOSaal ANBa air fQsS@2ftdziazy OGASYd £ O2YLINBYSGAGNB €|
jambiers).

1 Genou:
[ § FtSEdzy RS 3S8Sy2dz Sai a2dz@Syid aa20AS t dzy& NE i d:
Fy2YlFtASa a8 RS@OSt 2Lyl Sy LI NIAOdzZ ASN) OKST f Sa
temps en position assise important non compensé par des mouvements / des postures en extension ou une
verticalisation. Le flexum sévére des genouX ¢dNB YS G f QAyadlrttlGA2y aaAxas
rétroversion de bassin avec une cyphose lombdies installatios assises doivent éviter de laisser le
genou libre en hypeF f SEA 2y ® [ QAy &l £ f Ipdsitichnémehtf héranya@lgsSmowéd 2 dza &
orthéses cruro-pédieuses) ou la verticalisation visent & conserver une extension de genou le plus longtemps
possible. Un traitement de la spasticité des isghimbiers ou un allongement muscdiendineux peuvent
étrediscugsSy T2y OUA2y RS f QS@2ftdziAPBAGS 2dz Rdz NBUSyYy (Aa:
LerécurvatunSad Y2Aya FNBIdSyde Lf Sad AYLRNIFyd RS S
des ischigambiers en kinésithérapie dans ce cas.
La torsion du squelette jambi¢dS dzi &S FIF ANB &a2Ad RIEya €S aSya RQd:
vaf 3dza | 6 R dzOnyprarsich tbialk pludzyare.

1 Cheuville:
[ RSTF2NXIOGA2Yy I LY dza TNE |j dz2Sy 4SS Said fQSlidaay | @SC
RS f QK@ LISNI2yAS Rdz GNAOSLIA adaNIt LASROABQSGAA oz ¥ 2
se fait vers un équin fixe.
Le pied plat valgus abductest trés souvent associé a un équin plus ou moins marqué pouvant entrainer
progressivement une dislocation médiarsienne en flexion dorsale et abduction asseci@ un
STFT2YyRNBYSyid Sy RSRIya RS tQFradaNy3IrtsS Sid dzy LI}
I LILI NR G A2y {RXIINMABINST dza RS
Le pied talusavec limitation de la flexion plantaipeut étre un talus vrai avec flexion dorsale excessig
f QF NWASRWBE L  LISdzi | -dz& & 823 & QF B-AINB R Q840 & 20 B8zR 8 pixy S |j dz
masqué par la cassure médiarsienne.
Le pied varus adduct®a i O2y a i A (i dzS Rpedzssod oNtaa & RSadduQ@BBINA @ INBI| v (
LIAWSR I @SO NBGENI OGA2Y: il RaSvolued prégredzddmSntizets R $iedf cd vards dzE
(varus, adduction et supination).
Une prise en charge kinésithérapiqueaptée aux déformations est souhaitable pour conserver les
longueiNB Y dza Odzf F ANB& SiG fF az2dz) SaasS I NUAOdz I ANB® [
de «botte jambiére» a LJ2 dzNJ o6 dzi RS O2y GSyANJ f QS JaresdsiickeBsifsi S R

~—h
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RQI f f 2 yréhSas Bpfas Mjection de toxine blilue des tricepssont parfois utilisés pour contréler

f QSljdzAy OKST f S ®ssibiltés deSefticadisatiprdzA 2y i RSa LJ

Un chaussage adapté est proposé avec souvent des chaussons moulés, et des chaussures orthopédiques.
t SYRFy (G I OmNBajeddd bigdea conehin®slidéformations. Une prise en charge par
toxine botuligue des muscles prévalents entrainant les déformations peut étre prepposty a A |j dzQd
traitement chirurgical neurarthopédique. En cas de durillon a@ie conflit cutané des soins de pédicurie

sont recommandeés.

9 Déviation des orteils
[ QK f f dzZE @I £ 3dza LIS dzi
f QKFfftdzE 6xly RS +S¢
et & une arthrose métatarsphalangienne.
La spasticité des muscles fléchisseurs des artelsociée ou non a une spasticité des extensexngaine
fl ANRFTFS RSA& 2 NI S iphatadygienheQdstNdé paSitiahnerieht2/gfiablé $tiilds nteMNB 2
phalangiennes sont en flexion. Ce pied se rencontre fréiquemment dans les pieds creux varus et chez les
enfants dystoniques. Ces déformatioasnt responsables de conflit avec les chaussures, elles peuvent
entrainer des douleurs et limiter les possibilités de verticalisation ou de transfert.
Une attention particuliére est portée sur la conservation de la mobilité passive des orteils, surdageépi
et le traitement des Iésions cutanées, les soins de pédicurie, la bonne adaptation des appareillages du pied
(orthoplasties, chaussures orthopédiques, chaussons moulés, chaussures thérapeutiques), le traitement de
la spasticité par toxine botuliqudJ- NJ SESYLX S R y da chiturgidnedrditiofédidue 2 NI S
correctrice des déformations sera abordée en casétegdouleur ou évolutivité défavorable.

dQlI 33INI OSNJ NBIAdzAE ASNBYSyld | @S
RS® 5S@ YSR aienidé IRsamgl® dés@nbideH n My

2.3.2 Membres supérieurs
[ S& NBGNFI OlGA2y & | dzE YSYONBAEA adzIg NG deSE & 2250 RO I dit
est sévere. Ces rétractions concernent en priorité les patients qui ne peuvent pas prendre des objets et qui

sont sévérement limités méme pour les actions motrices sim(glessification Manual Ability Classification
SystemMACSde niveau V) (Hedbergsraff J. 2019).

1 Epaule:
[ fdzEF GA2Y | YUSNASAINE Said dzy NRaldzS FNBIdzSYYSyi
membres supérieurs gsinstallatiors assise et couchée cherafitea contenir la rotation externe erssive
RQSLI dzZ S Sy LI NI A OdzZ A S NéeentiellemedidsdriSe aliy trai@ieant\oBr $oxiteBs S R d.

botulique, I LJ2 dzNJ 6dzi RS 02y aS NS Maindzyr8es fdsdidilitd A R I RB dz® (/S
rotation interne.
1 Coude:

Les patterngde contractionsliés af QK@ LISNI 2y A S ySdzNRBf 23A1jdzS | YSYy Sy
GNB&a &aS@OSNB Rdz O02dzRS FAyaA 1jdzQdzyS fAYAGFGAZ2Y RS
NBRdAzZA A4Sy G F2NISYSyd S LISNAQE&tipelBent RfraireiNiBekntgtatiod y >
ou des Iésions cutanées. La stratégie de prise en charge consiste & consenvemdu Q Sdoii digoude
61 AYS&AGKSNI LIASS 2 868 istallaficn aR@uBw)i Syarz2y RS 02dz

1 Poignet:
Le plus souvent un flexum est observé. Les formes sévéres entrainent a terme une déformation du carpe et

des douleurs. Les postures du poignet (orthéses) associées ou non a des injections de toxine sont & mettre
en place précocement.

1 Main:
Pouce adducts, déformation des doigts en col de cygne sont trés fréquents. Ces déformations limitent les
capacités de préhension et peuvent entrainer des macérations ou des conflits cutanés entre les doigts.
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2.3.3 Tronc

1 Scoliose
/| QSalG dzyS RSF2NXNIGA2Y 3INI GBS SG FNBIASYyidiS RS 1 02
RQFdzih yiG L) dza &ASOSNB 1ljdzS I RSFAOASYOS Y2GiNROS S
f QF RdzZf G§S f 2 NBRIj dzS diNIS @2 daNdbcdzNES (SGANTI SR dRENKES Fyad 9f
musculaire et aux rétractions. La courbure est le plus souvent thdcexbaire intéressant le bassin, avec
une rotation des vertébres trés importante. On retrouve égalemendes scoliosedombaires avec
hyperlordoseg des scolioses thoraciques avec hypercyphpdes scolioses en inversion de courbure avec
dos plat en thoracique et des scolioses avec cyphose thdoaabaire. La scoliose sévere retentit sur la
capacité respiratoire et leofctions digestives, I LINA &S Sy OKI NAHS NiB&RHzOlF G A
conserver la souplesse rachidienne, thoracique, a entretenir la capacité respiratoire, a apporter du confort.
[ YAaS Sy LI OS RQdzy O2 NBd&i ttre €NBOSRISieuts /fei@ dordeifish 2 Y R
peuvent étre proposés, le corset Garchois est un des plus adapté pour conserver la fonction respiratoire.
Lorsque la scoliose est sévere, évolutive, douloureuiséraitement chirurgicalpeut étre proposeé.
[ S o0dzi RS f QA:ydoppedd SR izt 3 ®A G B&uiR s dourburds@gistahtesa S =
permettre de supprimer le port contraignant du corset.
Le chirurgien cherche a conserver le meilleur équilibre possible éatbassin et les épaules sus fdans
frontal et sagittal. Il cherche a équilibrie bassindansle plan frontal pour éviter les appuis asymétriques
au niveau des fesses qui favorisent les escarres et rendent inconfortable la station assise, etacorrige
YASdzE f I LlaAldAz2y Rdz 0l aaAiy PRordygsa oufréfovérdfioh/gyphdse) Par G G I
fl NBOKSNOKS RQdzyS O2dzNDbdzNB K| N2y ASdzasS t2Yol ANB
Au niveau thoraciquedanst S LJX 'y FTNBY Gl X Af Sad 4&2ewikduifavdrigef S R
la verticalité de la téte et du colDansle plan sagittaglf I 02 NNBEOlGA2y RS f QSEOS &
fI YSAffSdNBE OF LI OA 0SS GK2NI OAljdzS LI2 aEantodorde 1aJ2 dzNJ
f 2dzNRSdzNJ RS f QA y (G SNINAYaljAMZSY SR (fd8/ SNI | LNLII2KNNR RG S¢S GOXK A
des équipes MPR et chirurgicales ayant une expérience dans ce domaine
[ OKANMZNHAS RS NEBETSNEB yadwie fostérieut (flus MitemaiBdtespasteriedi OK A R
et voie antérieure) qui consiste a fixer le rachis avec des greffesenses maintenues par un montage
métallique. Cette chirurgie se fait lorsque la cage thoracique est suffisamment développée et que la
déformation est encore en partie réductible. Cette chirurgie lourde avec une importante prévalence des
complications généies et infectieusesV{alle 2014) ne peut pas étre propasé 2 NE |j dzS &ld® i I
jeune est trop précaire.
[ § 28SdzyS R2A0G LI NDSYAN + f OQAYIESNUASTIIAR yOdrh yysS t B&AA
il faut éviter les Iésions cut&ées, acné, macération sur les sites opératoires. Il est parfois nécessaire de
traiter en amont une ostéoporose pour avoir une meilleure tenue du montage. La prise en charge
respiratoire doit étre optimisée (Cf chapittmubles espiratoires). Sur le plamutritionnel, chez le patient
L2 f @KFYRAOIFILIS YFAINB dzyS LINAaAaS RS LRARA F@ryld f¢
FyaAOALISNI f QI -wpératarblh acar@ctidh Waila déiutiition si elle existe est essentielle car la
dénutritiz y  F dzZ3YSydS fSa O2YLIX AOF(GA2yad tFNF2A& Af

t

)
Q
R

Sad
Oy tQAYGISNBSYyGA2y e Lt Sal a2dKiAdboftsS $3HESYSy
faciliter la correction peopératoire desO2 dzND dzZNB a ® t I NF Hirdrdgicalef (@opdpelza LIS Y
réalisation préopératoire de tractions par halcdg¢rA Sy | TAY RQ2 Llpdr-opératciréldest | NB
52 dND dZNBA® [ QF NIKNRBRSAS Sal dzyS Ayl SNDSY pektesy f 2y
sanguines. La gestion pegpératoire ne peut se faire que par des équipes entrainées. Un séjous post
opératoire en réanimation est souvent nécessaire car il permet deérer le sevrage ventilatoire-
compenser les ertes sanguines (transfusianX va&surer les apports nutritionnels surveiller les risques
infectieux - assurer le nursing sans contraindre le montage rachidien

A la sortie de la réanimatignla prise en charge par une équipe MPR spécialisée est nécessaire.
[ QAYY20A cfhmlanheuparazqfsetI*bﬂ)slperatmre estparf0|smd|quee, sa durée dépend du type de
402t A24aS> Rdz LIS RS Y2yidl3aS: RS tQS@2tdziazy RSa
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La chirurgie par instrumentation sanseffe définitive ou évolutivgMiladi L. 2016)peut étre également
proposégb Lf &QF3IAG RQdzyS G S OK ynk IpterentiGnkpar NdleNaBistéi@uré évec |j dzA
fixation bipolaire solide (proximale thoracique haute et distale pelvienne). Un montagsctdliqueen

cadre permet une réension des tges (tous les 18 a 24 mois) afin de réduire progressivement les
RSTF2NNI GA2ya SO adzA@NB I  ONERA & abbrg Cutuee lofnbesact®2eh S R Q
thoracique haut). Les suites pespératoires sont moins lourdes mais les complicatioimetieuses
adzNIi2dzi o NBadGSyid AYLERNIIFIyGdSaed /S (L)l RQAYyGSNBSy
patients quine toléreraient pas une arthrodése classique

1 Cyphose
/| QSadG dzyS RSTF2NXI GA2Yy RIya f bsellfkyphosgd pedtiéiielidmbate, A & 2
lombo-sacrée, dorsdombo-sacrée avec un bassin en rétroversion. Elle diminue la capacité respiratoire.
[ QAyallttlr A2y Sy pR&aare,la priseien dR@deBéEducatest impodznté pobra U
YIEAYGSYANI £ OFLIOAGS NBALANI G2ANB® [ Qung Basclld £ I (A
postérieueLJ2 dzNJ SPAGSNI I LINP2SO0GA2Yy Rdz ( NR&rde cgtPaitis f QF @
nécessaire

9 Lordose:
[ QK@ LISNI 2NR2aS aQ20aSNWS Sy YIFI22NAGS Rl y&colioge NBIA
avec disparition de la cyphose dorsale, grand dos plat et hyperlordose lombaire entrainant le bassin en
grande antéversion ou bien une cyphmliose avec hypercyphose thoracique et hyperlordose lombaire de
compensation.

1 Rachis cervical
Les déviations de la téte et du cou sont variables. Chute antérieure de téte hypotonique, dystonies dans les
GNRPA& LI IFya RS f QSdhdindd&s oufrdchidiednksii dé®iyhationy ezdir@lawisan,
rotation et extension retentissent sur la participation aux activités de vie quotidienne et en particulier aux
repas et sur la déglutition. Les déviations toniques ou dystoniques sont particulieremamvéiller
(radiographies dynamiques /IRM) et a prendre en charge en raison des risques a terme de compression
médullaire hauteLJr NJ Y@ Sf 2L GKAS OSNIIA Ol t Ecessaife2ldNidhuigeS def S S
référence de la décompression médullaire poerpatient dystonique est la laminoplastie (Zhou 2016/
Jameson 2012).

2.3.4 Fragilité osseus

La prévention de la fragilité osseuse et des fract@sisndispensable dés le plus jeune dge densité et la

qualité osseuse sont perturbées par le manqueMd 8 S Sy OKI NHSS f QAYY20Af A2
OFNByO0Sa Sy OFftOAdzy SiG @GAGEFEYAYS 5 OLJ NIAOdzZt ASNB
anticonvulsivants Rhénobarbital, Carbamazpine, Phénytoiy S0 lj dzA  FNF IAf A aSyeés f Q2 a
FNF Ol dzNBa LI a-dird spanthads deSsaite DdeSteadmatismes a faible cinétique. Les signes
cliniques qui doivent alerter, en dehors des fractures spontanées, sont des douleurs a la mobilisation ou
inexpliquées au repos, mais aussi ded diz0 f S& Rdz a2YYSAf I dzyS LISNIS RS
général avec régression motrice.

Le bilan phosph® | £ OAlj dzS &aSNI t RSLIAAGSNI dzyS OF NByOS Sy ¢«
rapport calciurie/créatinurieest un indicateurS 'y LJ- NI A O dzt A deNurdies dssedx QIS yuF | v (i
SUNB NBFfAAS &dzNJ dzy S YAOGA2Y t fQFARS RQdzy dzNAyY 2 (
des compresses propres mises dans la couche ou en dernier réeéudzy’ a2 Y Rl 3S o

[ QSO tdt GA2Y RS tQSGlG yddiNAGA2YYSE Sad t O2yRdz
dénutrition etsécrétionhormonale.

9y LINBASYOS RS FLOGSdNE RS NAAIdS Enftieossbud ot A 4 S
conseilléeCelleciestt NBIF f AASNJ I dz yADStdz Rdz N OKA&a Sy fQloa
dans les hopitaux pédiatriques équipés de logiciels spécifi@eade la lecturelu Z score est pertinente.

Pour la prise en charge thérapégue, il faut considérer la prévention et le traitement actif de la fragilité
osseuseChez tous les patients, la prévention de la fragilité osseuse doit étre instaurée.
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9 La prévention doit étre systématique avec :
U Verticalisationet activité motrice
Apportprotéinigue suffisant
ApportOl £ OAljdzZS I RIFLIWGS t f QN3S
Supplémentatioren vitamine D pour atteindre un taux de 25 OH vitaminé& 20 ng/ml, le plus
souvent donné sous fome orale par ampoule de 80.000 a 100.000 Ul tous les trois mois
U Traitementhormonal, en cas de retard pubertaire ou de puberté précoce (estimé par rapport a
f QN3IS OKNRByYy2f23AljdzS0 ®

[enti ent i et ant

1 Traitement
9y OFa RS FNI OGdzNB LI GK2ft 23Aigndz8rargicReSIlouRke drf trdidaNgit 2 & &
par Biphosphonates IV est indiqué si le patient a une fragilité osseudsée sur la densitométrie
Le traitementpaBA LIK2 A LIK2 Yl 4§ S&X LI NJ LISNFdza A2y Resnt8isé®dzNBE R
milieu hosiitalier.
La fréquence des perfusions (Wiedeman 2018) est discutée et dépend du choix du médicament (tous les 3 a
Cc Y2Aa LRdzZNUA QEZEAEY (i SiRLd NFSHA & yadzaRdeg f QF Rdz (S
est encore débattue. La plupart de Slj dzA LJIS& LINR LR aSyd H | y &-Sdphief QA Y
Lambert (A.S. Lambert 2017). Les Biphosphonbleguent la résorption osseuse et restent longtemps
fixés a la matrice osseuse.
Les effets indésirables se manifestent par une réaction immunitaire gk gyndrome grippal pendant les
deux a trois jours qui suivent la premiere perfusi@d une hypocalcénie. Suite a ce traitement, une
diminution rapide de la douleur en quelques jours, avec amélioration fonctionnelle chez ceeadté
20aSNIISS 06{ &y RNER Yude aR8ioratiof el la SoliditéAogsauke, dveztpeu de récidive
fracturaire.
Chez © S v Tes tfaitements @er os» (Alendronate) ne sont pas indiqués car susceit@re a
f Q2 NAdEaA2/19K t B8QAsonS de plus en plus proposés dans la population adulte. De nouveaux
traitements sont en réflexion, tels que la parathormone oD&nosumab.
| 2yOSNYI yiiSt RERHEAGISIS R2A0G s iNB Tl Allexiste Parfbis déD - LI
RAFFAOMzZ 1S&a t GNRJdz@ISN) RSa aAaidSa RQSGdzRSa RQ2ail:
chirurgicales (hanches et rachips ndications de traitement préventif et de traitement curatif sont les
YsYSa 1jdzS OKSIT fQSyTFlryido
[ RSyaArAdsS 2aaSdzasS aQl YSEtA2NB OKSIT {(2dza fSa LI GA
F@Fyld £Sa . ALKZ2ALK2Y | (1S4 Leante indide@elpérislant BNBRi©BeRtdzNE RSy

2.4 Epilepsie

[ QSLIAE SLIAAS NBLINBASYdS dzyS RS& O2Y2NDbARAUGSA fSa L
Evat [ | NBUNRdzFS dzyS LINBGIf SyO0S RSi2pp3lt présmitentrieST  f
épilepsie pharmacdNB a A a i yiGS S wp t oo 2y dzy FyGdSOSRSyld

paraitre)

2.4.1 Les cises épileptiques; [ &pilepsie

Une crise épileptique est laurvenuetransitoire de signes us a une activité neuronalexcessive ou
synchrone anormale daris cerveau. (Fischer 2014) Elleut se manifestepar :

U Unemodification rutale de I'état de consciengperte de connaissance)

U Une altération de la perception de I'enviroement (« rupture de contact »)

U Des phénoméns moteurs, sensitifs, sensoriels, psychiques, végétatifs.

Les signes cliniquesont dépendre de l'origine topographique et de la propagatides décharges
neuronalegcf Annexed Cf 24, Figurel : classification des crisgs
0 Les crises généralisées impliquent rapidement des réseaux neuronaux bilatérales
manifestations motrices, lorsqu'elles existent, sont d'emblée bilatérales et grossiérement
symétriques
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U Les crises focales impliquent des réseaux neuronaux limités a unhéeuikphere elles sont
caractérisées par un owplusieurs symptomg), subjectifs) («aura»), moteurs, végétatifs,
dyscognitifs, la conscience/réponse a une stimulation étant altérée ou présgtaéerise focale
LISdzi &aSO2y RI ANBYS fidporiasce d Soyt Brdvhielr sigaeSmifue ReQl@ctise qui
est d'une grande valeur localisatrice.

[ QS LI ésSudatrbuble cérébral caractérisé par une prédisposition durable & générer des crises
épileptiques et par les conséquences neurobiologiquesinitives, psychologiques et sociales de cette
affection (Fischer 2014)
[ Q2 Yy LI NI @teiRad@dlleahue DimiAsBEpilepdy AR2014)R | y &  Sitdayidhs sBiGdtes :
U Aumoins 2 crises non provoquées survenues a plus de 24 hButes y i SN £ £ S
U Une seule crise spontanéat probabilité de survenue de crises ultérieures au cours des 10 années
suivantes similaire au risque général de récurrence (au moins 60 %) observé aprés deux crises non
provoquées
U Un syndrome épileptique a été iddfié.

2.4.2 Aspects cliniques

Dans le cas du polyhandicap, i 4 QF 3A G RQdzyS SLIATSLIAAS aSO2yRI ANS
ASYSUGALdzZS £ fQ2NARIAYS Rdz LRt eKIFIYyRAOIFILIE RQS@2f dzii A 2
de cause structurale wo métabolique.Elle représente une des comorbidités les plus fréquentes chez la

LISNE2YYS Sy aAddza dAzy RS LRfeKIYyRAOFLI YFAE Af yQS

1 Deux situationspeuvent se retrouver :
U Parfoisles crises, de n'impte quel type, font partie du syndrome neurologique avec les troubles
moteurs, sensorielstc., et n'apportent qu'un élément de préoccupation supplémentaire
U Au contraire I'épilepsie peut apparaitre comme étant au centre des probléemes médicaux dans le
cadre des encéphalopathies épileptiques.

1 Etude clinique

vdzSt jdzS a2A0 fSdzNJ LISz fQ20aSNBFGA2Yy Of Ay Al dzS
NELISNBNJ Y LJl2dz2NJ £Sa FARFyGa At Sad AYLERNLIFyd RS €S
la crise(Annexech 2.4, Figure2, 3 dzA RS R QI Iptivisdes crised épilBp8ai)es NJ

[ yIFGddz2NB SLIAf SLIIALd2S RQdzyS ONMKa®ncSeéux risdubsNdBjeuisia R A

lourds de conséquences : méconnaitre la nature épileptiqgue de certaines manifestationygpianes
chez un enfant polyhandicapé (ou passer a c6té de crises bréves;syaymiomatiques, notamment
nocturnes) ou poser a tort le diagnostic d'épilepdevant des manifestations aigs d'autres origines.

2.4.3 Traitementde la crise

Savoir étre vigilanguant & la durée de la crise, facteur reconnu comme pouvant aggraver le déficit
antérieur de I'enfant si cellei est prolongé en état de mal.
U Pourunecrisebrével: & RS GNIAGSYSyd LI NIAOdzZ ASNI £ R2YYy
cas de crise.
0 Si la crise dure plus de 5 minutes = administration imdctale de Valium : 0,5
mg/kilo/administration (maximum 10 mg soit 1 ampoulEas de risque de dépression respiratoire
par voie intrarectale
Le Valium peut étre renouvelé apres dix a quinze nmesutAu dela d'une dentieure, il s'agit d'un état de
mal et I'hospitalisation s'impose pour recourir a des médicaments injectables sous monitorage.
Alternative: le Buccolam (principe actilidazolam) : AMM de 3 mois a 18 ans (de 3 & 6 mois uniquement
en milieu hospitalieryc2 YY2 RAGSa RQFRYAYA & (-NgaigA2y 3INNOS t I @

2.4.4 Traitement de fond del'épilepsie

[ QSEAAGSYOS RQdzy LRtEKIYRAOILI yS Y2RATAS LI a f
O2YLIi S Rdz (8L R5aYDBDNBRYSASLIRESLIONF&S Rad5) SEAA D

vy U
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1 Buts du traitement.
La disparition de toutes les crises n'est pas forcément le but a atteindre. Le principe primordial est de
trouver un compromis entr® Q dzy” Ses Hdlquediliés aux ceis et leurs conséquences possibles sur I'état
neuropsychique de la personi@li R QI dzf N®NIIJANIG S RQFf G SNBENJ £ Sa OF LI C
patient du fait des effets secondaires des traitemer®et équilibre est toujourdifficile a atteindre et doit
étre expliqué aux familles et aux équipes soignantes
Une recrudescence des crises doit toujours faire rechercher un facteur de décompensation : douleur de
toute origine (digestive, ostéb NIi A Odzf I A NB X @0 = uiughairs, @onatigaylon, lsidafl fa& y | A NB
évoquer une aggravatioh A Y UNAyYyasljdzS n RS fQSLIATtSLIAAS

1 onduite du traitement ((f Annexe4 ¢ 2.4 Tableau 1 et Figure 3)
Lt S & ihpoRafoaziorlanfentalguet Q2 6 & SNIJI (i A 2 yoieBtfartagdesientrd 12 Nadécin A 2 Y
spécialiste, le médecia NI A Gl yidxX fSa FlIYAffSa SG fS&a SldzaLlSa |
traitements
Il faut prendre en compte et éviter si possible les traitements quaisdent le seuil épileptogéne
neuroleptiques, anthistaminiques sédatifs, opides (Tramado)) certains antidépresseurs ou
antispastiques (Baclofene).
Lt O2y@ASyld RQSOAGSNI £tSa GNIAGSYSyida | R2dz@lyia |
f fliGcité de certains antiépileptiques et favoriser les crises ¢extains antibiotiques).

Les régles suivantes doivent étre respectées :
0 GCommencermar une MONOTHERAPIE, avec un antiépileptique majeur, dit de ler rang
U Encas d'échec (compter au moins 1 mois de traitement) : changer de médicament
U 9 nouvel échec : changer une nouvelle fois si un troisieme médicament peut s'avérer efficace, sinon
associer un deuxiéme médicament en BITHERAPIE (employenédiisaments ayant des cibles
RQlFOGA2Y RAFFSNByiGESao Sy al OKFyd 1jdzS &aSdz SyS,
bithérapie
U Bviter au maximum la POLYTHERAPIE (Egunsola 2016) car la synergie de plusieurs médicaments
n'est pas démontrée, aucune étude Mait avec certitude état de I'efficacité de trois médicaments
au lieu de deux, et le cumul des effets secondairesniédicaments, notamment sur Mgilance
Sad LINRPdz@S® Lt Flrdzi F dz O2y (NI A NiBth&hiapi€ice fuiNgewdt | A & & S
f QF YSE A2NBNJ RIya LJXdza RS pms: RSa OFLa oda 2! wmod
1 Lesépilepsies pharmacaésistantes
laf A3dzS AYGSNYyFrdAz2ylFrfS RS fQO9LAfSLIAAS O6L[! 90 NBC
(médicaments adéquats, bien tolérés et choisis de maniére ggE®), utilisés en mono ou bithérapie,
f QSLIAE SLIAAS az2Ald Oz2rysstanRINEBE2010@évaresce SKBDINNUF Cerdtre de
Vendin le Vieil sur 87 patients { I 92 ANJ OSLISYRI yi |jdzQAt SEAZOSa mn t
nécessité de la vidéo couplée a I'EEG.

1 Les autres possibilités thérapeutiques
U Lerégime cetogene estine des ressources therapeuthudans lecadreRQSLIAE SLIAASEA LK
NEaAadlyisSa OKST tQSyFryid o65dZ O uwnnpo
U Lastimulation du nerf vague réalise usémulation cérébrale indirecte gracerarelais des centres

nerveux

U Led NI AGSYSYyild OKANHZNBAOIf O2y&aAailSs r&igns cé@iaeS NB & S
générantlescrisesilSa i L2 aaAiAofS RFEya OSNIIFAY $handiGapdh t SLIAA S

G LaadAYdzA A2y OSNBONIfS LINPF2yRS 320 I+ OGdSft SYE

Par ailleurs, Sy 12 dzNJF 3S S f QSljdzA LIS R2AGSyd NBAGSNI GAITA
polyhandicapée (maladie intercurrentBévre, manque de sommeillen favaisant le repos, le contrdle de

f 1 FASONB I FHAYK SRRNGAAIGISANB yF dz Y I EAYdzyY dzy S NBONHzRS A OSy
9y TFTAY Af O2y@ASYyl RQSOAGSNI (d2dzi OKIy3ISYSyd 2dz F NN
cas de vonssements. Ces traitementsont a conserver parfois méme lors des jelnes avant les
interventions chirurgicales.
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2.4.5 La wsrveillance est essentiellement clinique

1 Leseffets secondairesiu traitement médicamenteux
lIs sont particulierement fréquentssurtout pour les effets cognitifeu psychologiquesde diagnostic
parfois difficile. Il est impossible de les citer $ouertains peuvent étre gravéMathieu 2017} toxicité
hépatique, endocrinologique, hématologique, cutanée, oculaire, apparition deA (G KA I & S LesdzNR y |
molécules les plus puissantes sont également celles dont les effets secondaires sont les plus marqués : le
Topiramate peut induire une véritable encéphalopathie (altération de la conscience et anorexie extréme),
parfois simal vécug dzS f Sa LI NBy G a LINB TS NB ydsistante amtélsNdg. S NI £ £ QS
9y Ol a RQAY(INRRAZOGAZ2Y RS y2dz0SI dzE (NI AGSYSyida YSF
traitements antiépileptiquesiéjaenplacé TAY RQSGAGSNI € LRGSYdGAlf A&l GA2

1 Intérét des dosages sanguim bi ou polythérapie
U Sicrises persistantes malgré une posologie correcte
U Pourreconnaitre I'observance ou la bonne absorption des médicaments
U EnOlF a RQI IQLIINR@HEI W aR O23ayAlATas RS
Lt yduSad LI a ysoOSaalANB RS NBLISGSN S
T LYGSNsG RS Q99D Y
Enpremier lieu pour établir un diagnostic syndromique. Un BEG0 &2 dzKF A Gl o6t S OKST ¢
RS O2y(iNxtS RS Q99D OKST fQlIRdzAZ GS RRQAFVERNRII {i Kk 2
f QSLIAE SLIAASE RS OKF yIBYSFIINI Bdzi & 2 YIS 2 &S RQONRIE BB & A
(idéalement Vidéo EEG avec tracés de veille et de sommiepeut étre nécessaire de proposer une
prémédication de typddydroxyzine ouMélatonine, en évitant les benzodiazépines

T LYGSNsG RS fQAYIFIASNRAS OSNBONIf SO
Elle abit étre effectuéesystématiquenent pour poser un diagnostic étiologiquet notammentceluiR Q dzy” S
Iésion focale, ainsi que dans la surveillance de certaines pathologies comme la Sclérose Tubéreuse de
Bourneville (¥ an) ou si le diagnostic est remis en question.

Q)¢

aA3ySs.
3 4

RS (21
R 2 Sa

OK

- 3

2.5 Douleur

La personne polyhandicapée présente des atteintes organiques multiples, frequemment responsables de
R2dzf SdzNB 1j dzQSt ¢S | LISdz RBEQR&EEXSVKE A K wE RS NE2 Yy 8z
OSt t Sa | dzALa rise &icdharge geSa/dduleur est un préalable obligatoire & toute prise en charge,

car elle peut bloquer un processus relationnel déja limité. Elle est de plus une obligation Iégale, mais
surtout éthique.

Différentes enquéte montrent que la douleur des personnes ARIMMunicantes est encore scus
estimée, sougvaluée et sousraitée. Or il est prouvé que les topketits et les personnes polyhandicapées
a2dzZFFNBYU ldz O2yGNI ANB RQdzy RSTA Okaison BeSsysteeR i I (1 A 2
NBAdzZA F A2y AYYlFGdzZNBa 2dz £ Sasasx Si RQF6aASYOS RQAY(
R2dzt SdzNJ Sai R2y O OKSIT SdzE LX dza 3t 20l S SiG aqQlk 002y

Prévalence Lf y QI SiS NBGONRJIzFSI RIya f{ @rofuhdRimidBectiidandl)? f & K
multiple disabilitesy RQSyljdzs 1Sa RS LIR&@dsfCEI¢ GeStallpaz&00R)Ipoftant sudS dz
dzy Yy 2Y0NB NBRdagdimoyrer $4/anhd) yele fue GD580Xes enfants ont eu au moins un
épisode douloureux W dzy'S LIS NR 2 RS tueEvalPLHndnire dey Bitires bipninferieura

douleur toucherait 4 a 11% des enfants, avec une nette augmentation aprés 35 ans pour atteindre 60%
apres 50 ans (Rousseau 20{&)Annexe 4 cB.5 Tableau 1, résumé de 3 enquétes)

2.5.1 Physiopathologie

1 La douleur comporte quatre composantes
U Unecomposante sensitive mécanisme neurophysiologique de détection du stimulus douloureux
et analyse de sesaractéres d'intensité&je localisation et de qualité ce que sent la personne
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0 Une composante affective et émotionnelle : connotation désagréable, rattachée a la perception
douloureuse, pouvant condugra I'anxiété ou la dépressierce que ressent lagysonne;

U Une composante cognitive : processus mentaux susceptiblesndduler le vécu de la douleur =
phénoméne d'interprétation de la situation, références a des expériences passées

U0 Une composante comportementale : ensemble des manifestations observaplagsiologiques
(phénoménes végeétatifs par exemple : rougeur, tachycatljieerbales (plaintes, gémissements),
motrices (postures, attitude antalgique, mobilité ou agitation, limitation des activités ...)

1 Douleur aigué etlouleur chronique(cf Annexe £h 2.5, Tableau 2)
Par le fait de sa persistance, une douleur initialement simple symptome (desitmal d'alarme) peut se
modifier et devenir un syndrome a part entiere (doulenaladie) : l'intensité des signes émotionnels et
directs diminue, la persare cesse de se plaindre, se replie sur-giBme. En quelques jours s'installe une
séméiologie pseuddépressive, celle de I'atonie psychomotrice : faciés figé, inexpressif, voire hostile.

[ S4 RAFTFSNByida GeLlSa RS peaarnieayNdndichpéeSsont I€sangmebligpgNE dz¢
de douleur que chez la personnerdinaire».

252 bSOSaaAidsS S RAFFAOMZ 61Sa RS t QSO dzl (A2
Chez ces personnes sans langage verbal significatif et aux possibilités de communication limitées,
l'interrogatoire des prents et de I'entourage revét une importance primordiale. L'on s'attachera donc chez
ces personnes :

U A l'étude de la composante anxieuse (CA) ou émotionnelle de la dogemrs, mimiques,
gémissements...)

U Ala recherche de signes directs de la douleur (SDD) : attitude antalgique, protection des zones
douloureuses, réactions de défense...

0 A l'analyse par linterrogatoire de l'entourage des altérations psychomotrices (APM) qui se
traduisent par une régressigrsychique et une exacerbation des manifestations psychotiques.

T 'ylFfteasS RQdzy O2YLRNISYSy(d AyKFEoAGdzSt Y €S
[ QSEA&GSYOS RQdzyS R2dztf SdzNJ S&ad +t NBOKSNOKSNI LI NI €
RQdzy S LJS NE& 2 yhynhisjuelpaizierbgl&nerd afivi de rechercher des modifications inhabituelles de
son comportement. Certains signes pris séparément (exemfds pleurs) ne sont pas forcément
ALISOATALdzSa RS I R2dz SdzZNE YIF A& (SANY I INMNROARSA 2
NEINRBdzZLISYyd OS&a airdaySa @SO fF LRaaroAftAidsS RQSGlIof
9 [ QSEIYSYy Ot AyAljdzS Y n 3INrYyRa LRAYy(A
U Regarder. observer la personne au repos, en activité, pendant le jeu, pendant le déshabillage, en
interaction affecive... noter la position qu'elle choisit, qu'elle conserve obstinément, ou si elle
NEOKSNODKS FSoNRESYSYy(d dzyS LRAAGAZ2Y | yil f 3Al dzSX
U Ecouter: interrogatoire des parents et des soignantd. f 0 Sf f S0 yQSaid» LI a O2Y"
U Dialoguer dialogue avec la®NB 2 Yy S | FAY RS LI dz02A N f QSEI YAY SN
U Rechercher Examen clinique, si possible a deux. L'un garde un contact ludique et empathique avec
la personne, l'autredxamine avec douceur
- Explorationde la sensibilité par toucher Iégeeffleurement avec un objet familier afin
de repérer les zones hyperalgiques. Puis palper superficiel local, puis pression douce
des masses musculaires, puis les @samen articulaire passif voire actif si possible
- Recherchedes modifications du poulsuode la respiration
- Explorationde la motricité

1 90 tdzZ GA2Yy LI Mla@ahdaSt f S RQKSG SNER
[ QSO fdzr GA2Yy RS f I R2dzZ SdzNJ al ya 2dziAaft A LISOA FTAIl dzS
raisons affectives. Une échelle validée et standardisée :
U Permetdzy S S@l fdz2 GA2Yy 202SO0GABS NBLINRPRAzOGAOGE S RQdzy
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U Permetf QS @I f dzr A2y RS fQAYyGSyaArAdsS AyAdGAlrtS RS f1
traitement

U CGonstitueun outil commun a tous les personnels, caxitilisant le méméangage

U Obligea penser a la douleur et a la réévaluer a des moments différents

f Quand utiliserdzy’ S S OK S f -€v8uatREt§golir$aNIoins en bindme?
U Devant toute douleur, méme si elle parait évidente (intensité initiale)
Devant un comportementanormal (troubles du comportement, awoutilation, hétéro
FINBAAaABAGSX0E 2dz dzyS FdzAYSy il A2y RSA YIyAFTSa
t 2dzNJ £ I NBSQOIFfdzZd GA2y NB3IdzZ ASNBE RQdzy GNIAGSYSy
Lors de tout soin présumé doulouredx LIS NI S (i RiGcit@de MIprémé8idadion Q S T
En postopératoire
Avant une consultation du chirurgien orthopédiste, la douleur étant un des éléments de décision
ou avant toute consultation, notamment de médecine physique.

f Les différentetchelS 8 R QS @ KcfAdnexé 4 cdy5, Tableau 3)
Les échellesprésentéesa 2y i G 2dziSa (St SOKIFNBSFo6fSa @S0 € SdzN
bibliographie)
Choisir en priorité la DESS (Douleur Enfant San Salvagdo2rf NB f Q95! 't 6 9ELINBAAA 2
ou Adulte Polyhandicapé), ou la PPP (Profile Pain DQukpécifiqgues du polyhandicap. La DESS et la PPP
nécessitent un dossier de base pour chaque enfant ou adulte.
P'TAY [dzQStfSa az2ASyid dziatArasSa O2dzNY YYSyildSleukf Sal
dziAftAalidAz2ys Sl dJdozRuz/soitRe&absd anSélipdR& avect Iés $arents. Dans ces
conditions, moins de 5 minutes suffisentrémplir une DESS ou une PPP, une fois le dossier de base
constitué.

c:

[ i i e i

1 Evaluation par parametres physiologiques
La variabilité de la fréquence caadue (VFCstcorrélée avec le tonus du systéme nerveux autonome et a
SGUS dziAfAaSS LRdz2NJ SOt dzSNJ RSa adAYdzZ A y2O0A0SLIAT
France) est un moniteur qui a été développé pour convertir par un algoritkméeFIC en une échelle
numérique (Analgesia Nociception Index ou ANI). Cet outil a été étudié avec différents stimuli chirurgicaux
d2dza ySaiKSaAaS 3IASYSNI S OK Sillexiste @heRalafion fndaire/ négtive RS a
SYiNB tQ!bL SiG t$2yad2MNBa ORSARR20dE SOK®I  QSy Tl y i
Y20l YYSYy(d y2y 02YYdzyAljdzZ yas FLFEAG £tQ202SG RQdzyS Si
5QlF dzi NBa Y Si kg R&dphyRdbGidhest rdsterit A galement encore du domaine de la
recherche.

2.5.3 Hiologies de la douleur

Le diagnostic étiologique est souvent difficile, surtout dans les douleurs chroniques, du fait de l'intrication
des pathologies présentées par ces enfaotsces adultesentrainant un véritable cercle vicieux. Pour
pouvoir le rompre, il faudraéanmoinss'attacher a reconnaitre la pathologie causale initiale.

Douleurs en rapport avec le polyhandicap {oiéme: Douleurs nociceptives conséquences du
polyhandicap
Les plus fréquentes sont les douleurs musedaelettiques et les douleul®@ Q2 NA IAY S RA IS A G A
douleurs pour Anne HUNT 20Q4)
0 Troubles neureorthopedlquesY R2 dzf SdzZNE RQdzy ﬁoubdz&bwaﬁxﬂq{rac%ﬁs Kl y C
L QA Y Xeeaped, paieshésies, pointsde pressibn £ f Q23 1S2LR2 NP &S LR
fractures de diagnostic parfois retardé
D2 dzf SdzNA RQ2 Mnétipey’cﬁ rd?llhgasﬁ'cﬁdf‘é?ealﬁnlz ARATFGFGA2Y 3l aidN
D2 dzf SdzNB R Q2 NR:3pastiSté, yryStaﬂzNEdjeﬁrE )hyped’z@qsmn intracranienne
WS LI IFOS LI NIHGAOdzZ ASNBE R2A0 siGNB FILAGS £ fQAyO
Douleurs secondaires a des atrautilations
Douleurs osseusesecondaires a une fracture spontanée ou a la déminéralisation.

(i i et i e i
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Lf Frdzi 3IFNRSNI £ fQSALINARG I LlRaaio
ophtalmologique, cutanée, urinaire (rétention aliR QdzNA Yy S f AGKA | &S e)BuNF
rapport avec une souBydratation chronique

91 Douleurs neuropathiques
Elles doivent toujours étre évoquées. Elles sont souvent recherchées dans les encéphalopathies
LIN2EINBaaABSa OFNJ StftSa F2yid LINIAS RS f SdzNJ ae YL 2
signes des encéphalopathies dites fixées. La caiaatém de ces douleurs est tres importante car leur
traitement est spécifique.

 52dzZf SdzNJ S0 &a2dzZFFNI yOS RQ2NAIAYS Llaeo K2f25|
9ftfS R2A0 (2dz22dzNB sUNB S@21dzSS® LYLRNIIyYyO R Qdzy
familles et les aidants.

1 Doueursliées aux soins
Essentiellement soins de la vie quotidienne : toilette, habillage, changes, transferts, mobilisations,
positionnements, mise en place des appareillages, alimentation, soins de bouche. Leur traitement est avant
tout préventif, nous ohgeant continuellement a repenser nos habitudes.
U Lesdouleurs liées augestes infirmiers (soins de gastrostomie, aspirations, pansements, SoiRs post
opératoires, prélévements) doivent étre aussi préves(EMLA, MEOB At évalués.
(0 Les soins rééducatif;2 G+ YYSyd £+ 1AYSEAGKSNILASE &S R2AQ

FIAINBaaAgSa LlraarofSa SiG LISdz@Syd FFANB NBO2 dzNA N

2.5.4 Aspects thérapeutiques

[ 2NBEIjdzS I OldzaS yQSaid LI a NAldeRair@Ses doulkuis pd dds Y S (

moyens médicamenteux (traitement symptomatiqueh essayant toujours de trouver un équilibre entre

soulagement et maintien des capacités cognitives et sociales de la personne traitée.

Ces traitements antalgigues doiventrétemployés a doses suffisantes avec utilisation de médicaments

FRIFELIISa £t f QAY(Sy auk LeSreded delprascriptomIS 4 RISO6 | R&#& dzb S LI £ A &

RSa NBO2YYIlI yRI (AR gz8l) RO DOIZWEHR A fdz8yd t 1 LISNER2YY
T [ LINAAS Sy OKINHBS RS fF 3INFryRS YI22NRGS

prévention

IS GNIAGSYSYd R2AG @yl G2dzi G§SYRNB t SOAGSNI f Ql

visantaamé NENJ Oz2yadl YYSyld S O2y T 2NE RIIK Sabighdtd étSasE Y 2 NJ

qualité de vie.

Les pratigues des soignants, éducateurs et rééducateurs ontdlen préventif essentiet techniques

RQFEAYSY(ll GA2y 3 RS etpdsturgsi tdil&is Jindpartantezsypeotivdolésj. Soillitgiery

r6le majeur de la parolechanter une chansordiffuser de la musique, parler, raconter une histoire, faire

jouer une marionnette, manipuler des objets, ainsi daeelaxation.

Lorsque leR 2 dzf SdzNJ Sa i LINB & Sy (i teagher & tecomnaitieRaNahthologie@usakiziviBaje (i

afindQl RIF LJGSNI | dz YASdzE £S GNXAGSYSyido

ax

9 Particularitésa prendre en compteour les traitements médicamenteux

U Attention aux interactiongnédicamenteuses chez un patlent polyhandicapé

U MorphiniqguesY f QSYy O02YoNBYSy i NI & LIAchdtrairdlitandd foryiclle sOB y a G A (
NBE&aSNBS RQdzy NBALISOG adNAOG RS&a NB3IftSa RS LINBa

U Hfets secondaires digestifs : constipation, amenant ra ranforcement des mesures hygi
diététiques physiqueet médicamenteuses

U VAS& RQIRYAYAAGNI GA2Yy Y (2 ezle dzN&Evoid I0I TUGBNIBNI | |
voie IM est a éviter.

0 Les effets secondaires des traitements au long cawssont pas toujours bien connus : nécessité
de réévaluer régulierement les traitements.

U Traitement des douleurs nociceptives
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1 Douleurs liées aux soins
oYy aQSy NBYSUO FdzE GNIXAGSYSyda |yal @& AdhesSac2BS ONR G
Tableau4dY LINAY OA LN dzE YSRAOIYSyGa FydlfanljdSa Ot aasa
U Le palier | : Antalgigues non morphiniques dits périphériquisstinésaux douleurs légéresle
paracétamol et les aninflammatoires non stéroigns; les AINS doivent étre utilisés avec
prudence chez les enfants polyhandicapés en raison de la fréquence des reflux- gastro
dz3 2 LIK [;3A SNBSS A ONR LIG A 2y R2 A IQ¢piriméRe doitipiue aird egnbloyée OS
OKSI f QSYTIQET TS0 ANIaAASI2YW RR ANB & LR dzdl yid siNB 3
prescription dans certaines viroses infantijes
U Le palier Il : Antalgiques morphiniques centraux faibléservés aux douleurs moyennes a fortes :
essentiellement la Codéine (enfant de plus de 12@HAS 2016) et le Tramadol
U Le palier 11l : Antalgigues morphiniques centraux puissaaisileurs fortes Morphine et Fentanyl
encore sousmployésO K S T fant a@8igti polyhandicapé : assimilation & une dépendance, a la
FAY RS @ASX
1 Traitement des douleurs neuropathiques
U Gabapentine en premiere intemtin (10 a 30 mg/kg/jour) ou amtépresseur type Amytriptire (0,3
a 1mg/kg/jouren une prise le soir (outte/kg/jour pour les formes buvables).
U [ QSYLX 2A RS& Y2NLIKAYAldzSa yQSad AyRAIldzS 1jdzQSy

T ¢NIAGSYSyYyid RS&a R2dzZ SdzZNE RQ2NARAIAYS Llae OK2f
Lt aQlF3Ald &42dz0Syid RQdzy RAFAY243GA0 RQSE AYAYIl GAZYS

1 Autres traitements médicamenteux
Antispasmodiqueshhloroglucinol), myorelaxant®énzodiazépineBacloféne)
Traitements étiologiques dystonie, reflux gastredza 2 LJ&n BGQ, ostéoporose, spasticité (voir
chapitres spécifiques)

1 Traitements médicamenteux utilisés en prévention
U Anesthésiques locauxEMLA en créeme ou patch pour des soins, VERS%Té&h cas de douleur
neuropathique
U MEOPA Il reste peu employé bien que ne possédant que peu de edntficationsS i RQSTF T S
secordaires. Il est rapidement anxiolytique (1 mn) et procure rapidement (4mn) une analgésie de

surface
[ I R2dzZ SdzZNJ NBLINBaASy(iS dzy LINRO6fSYS YIa2SdzaNJ OKS[ £
tQdziAt Aal A2y RB@dzf 82 §ARYE AYRRAKBYENBE S Lt Sad Sa
fS C)Ié ézyuNJ ANB dzy GNIAGSYSYy(d RQSLINBdz®S Sai| (2 dzi
[ S GNIAGSYSyYyG SadG adzNIi2dzi LINBOSY G A FhmédidaBentéunNILel (G S Y S

traitement médi@amenteux doit étre adapté au type de la douleur et prescrit a doses efficaces.
«¢2dziS Y2RAFTAOFGAZ2Y Rdz O2YLRNISYSYyG Of AyAldzSz I ¥F°
j dzZQSt S LlJzA daS sOiNB 203aSNIBSS S ¢menhdisugpedcSdizsignalel S LJa ¢
R2dzf SdzZNE 2dzalj dzQt LINBdz@S Rdz O2YyGNI ANBE no ad a9bLow

2.6 Troubles dentaires

Lesrisques engagés par un mauvais état dentaost multiples :
U Douleur : la sphére ordaciale est la zone la plus innervée du corps
0 Mauvaise hyglenexcarles parodontlte perte des dents, mauvaise haleine
U YFSOGA2YZT 1 PSO LIRaarAoAftAisSa RS O2YLX AOFGAZ2ya ¢
U Difficultés de mastication et de déglutition
Lt Sad SaaSydiasSt RQFIANI |jdz & A YeS gppareifRadyes, toljours iffices a | y C
chez la personne polyhandicapée.
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2.6.1 Consequences du polyhandicap sur les fonctions-taciales

T [ QF NI AOdzZ S RSy i(l ANS
La bonne adéquation des maxillaires permettra des relations dentaires de qualité et une mastication
efficace (extractions pilotées parfois nécessaires).
Les parafonctions (bruxisme, manque de fermeture labiale, mouvements répétés, position de langue)
enge/ RNBSy i RSa& R2dzZ S dzNE-maxifairef dificildkladidoieistique e oli pdugdtite J2 NP
trés présentes car déclenchées par le moindre mouvement. Elles augmentent la difficulté a mastiquer.

1 La stase alimentaire ou salivaire
Si la masticatig y QSaid LI a adzFFraalydasSs tSa FfAYSylha NBal
considérablement le risque carieux. Pour les mémes raisons, le tartre est trés présent chez les personnes
polyhandicapées.
[ I LINB &S \d&nSla oahe@h dasSdeflux gastredzd 2 LIK IFNI St A4S £ QSYFAf S
de soutien, provoquant des caries et des gingivites.
[ &l tA@S Sail dzy StSYSyid YIF2SdzaNI RS LINRPGSOlGA2yx Sf
YIAa Sy Ol a ROAOSNE A HIASE GIARE YSIRA O YSydao SttS Y
f QST IQY detali B QF G S LI & O2NNBOG S Y Saforssoriible pgidtetteud S = |
optimal.

1 Conséquences générales des pathologies dentaires
De nombreuses pathogies sont aggravées ou induites par un état beaentaire altéré. Les plus souvent
OAGSSa az2yid tQSYR2O0IFINRAGS tASS t dzyS AyFSOGAz2y
contamination locale ou loceégionale, mais aussi les pathologies rhtisraales liées au mauvais articulé
dentaire. Le diabéte est un facteur de risque supplémentaire qui potentialise toutes les pathologies décrites
ci-dessous.

2.6.2 Aspects cliniques et traitemerst

Tout refus de manger doit entrainer un examen attentif de la bbad

U Les caries et infections des tissus de soutien
Les bactéries impliquées sont nombreuses, et les infections sont transmissiblesefmiem®. Elles doivent
étre soignées, tout comme les infections parodontales.

U Les pathologies gingivales
Trés fréquer$a SG &2dz@Syid tASSa FdzE GNFXAGSYSyida oFyGAaslL
LJISdzi F FFSOGSNI f 1 YFHaldAOFdA2y S ydzANB bt f QSNHzLIIA 2
augmente le risque carieux et aggrave les conségeeadong terme.

U Les pathologies de la bouche

U Les candidoses, mycoses superficielles, peuvento@ineécutivest un traitement antibiotique ou a

des deficits nutritionnels.

Toute lésion intrabuccale doit étre traitée, car elle entraine e dzf SdzNJX» [ Sa O dzaSa S
f 201 fS85 dzyS SEGNI OGA2y RSY(GIFIANB RAFFAOAESS RSa Y2
de la muqueuse buccale.
Si la guérison tiae, il faudra rechercher éventuellement un cancer débutantifiz).

2.6.3 Recommandations préventives

1 Prévention des caries et infections
Des les premieres dents, passer une compresse sur les gencives pour enlever les dépots alimentaires.
Des 2 ans, pratiquer le brossage, une fois puis deux fois par jour, avec une petite brosse et un peu de
RSYGAFNRAOS R2aS Sy F2yOGAizy RS fQN3ISO
ASY SyGSYyRdz fOFfAYSYGlGA2Y R2 Aup, vigade, jus dedfrditd au & dzO N
IS&d& Faa20ASNJ £t RSa O2YLISyal GdSdzNAE OoFNRYFIASE ,@ANBGSA
minima, passer une compresse en fin de repas si on ne peut pas brosser.
En collaboration avec le chirurgielentiste, ajuster les dosages de fluompique en fonction du risque
carieux identifiée.
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T tflFO0OS RS fQ2NIK2LIK2yA&adS$s
[ Q2NIK2LIK2yAaidS GNY@gFrAftS &adzNJ f QSRdzOF GA2y RS fI R
et sur les praxies ortaciales afin de favoriser la mastication. Latigesdes parafonctions (bruxisme) est
S3AItSYSyld RlIya fSa LlRaaioAtAdsa RS GNIX@GFAft RS Q2
1 Place du dentiste et du stomatologiste
Il faut prévoir une visite annuelle chez un chirurgtemtiste (traitement sous MEOPA si possible). Des
extractiors pilotées permettent aux dents définitives de mieux se positionner.
[ LINBaSYy S |BNIpR2WIKHOS GNBE aA3IylLfSS OFNIStES fAYAGS
Les douleurs engendrées par les parafonctions peuvent justifier une gouttiére.

27 TroublS&d RS fQ2NIfAGS FEAYSYydl ANB

[ Sa GNRdzmfSa RS fQ2NIfAGS FEAYSYGlraANS RS 1 LISN
graves, parfois vitales, en lien avec les fausseges, le reflux gastrolzd 2 LK 3ASy s £ Sa |
dénutrition et de déshydratation. Ces troubles ont aussi des conséquences sur laagamgnsur la
communication norverbale et surtout sur la respiration. lls limitent le plaisir et la convivialité du repas et

ne sont pas sans conséquence sur la socialisation.

2.7.1 Troubles dda déglutition

Dés la naissance, la plupart des nouveaég ont un réflexe de succion qui leur permet de téter, puis au fil
Rdz RSOSt 2LII8YSy i SG 3INNOS t &aS8Sa& YdzZf GALX Sa SELX 2N
j dzA  f dzA  LJBeNtht & [a cullée paialld fdurchette, de mastiquer, et de boire au verre.
1 Ces fonctions font appel a de multiples compétences :
U Compétencesensitives pour percevoir puis analyser ce qui est dans la bouche,
i Compétencesnotrices de la langue, des joyedes lévres, des machoires, du voile du palais, du
LIKI NByE SiG RS fQdza2LKI3ISs
U0 Compétencesnotrices plus globales pour maintenir une posture adaptée et parfois pour utiliser
certaines capacités fonctionnelles.

f wk LISt 2ya 1jdzS ftQFftAYSgdlFGAzy O2YLRNILOS (NP
U UndSYLJAa RS YIFadAOlrdAaz2ys @2t2yidFANBET SG Fdzi2Yl @
de molaires et une mobilité latérale de la langhey RA & LISy al 6t S £ f QFIEAYSy
permet la transformation des aliments en bol alimentahomogéne et lubrifié.
i Untemps de propulsion, également volontaire et automatisé, qui entraine la bouchée de la bouche
GSNA S LKIFINBYE LI N fQStS@lFiAzy Si tS NBOdzxZ RS
U Untemps de déglutition proprement ditequi est uniquement réflexe et @éenché par la mise en
contact des zones sensitives de notre carrefour afigestif lors du temps précédent. Il permet le
OGN} yaLR2 NI Rdz 62f IftAYSY(dlFIANBS RIya fQdza2LKII3ISO
[ NBdzAAAGS RS 1 RSIfdziadArzy SEAIS civzondtioinabe OK I A
suivant (Lespargot, 198Rofidal, 2017)

1 Les fausses routes
Les troubles de la déglutition entrainent des fausseges diverses, soit nasales par mauvaise contraction
du voile du palais lors de la propulsion, soit trachéales par déficience du temps réflexe.
U Les faussemutes trachéales directes, pendant le temps alimentaire
- Mortellest 2 NB& |j dzQdzy Y 2 IbjieSdardz la & Béa heypérmed plus la respiration et
j dzQdzy S NBIFYAYFGA2Y LI N YIydzzoaNE RQI SAYf AOK y
- Gravest 2 NBE lj dzQdzy Y2 NOSIdz NBadlyd of2ljdzS RIya dzy
RQAYKLEFEFGA2Y | dzAprondSidzital, YSGGNBE Sy 2Sdz £ S
- MinimesSG NBLISGAGAGSEAS tASSa t f QA y-iqlidelouinixgdey RS
pouvant passer inapercues si la toux est minime ou absenteOS & I OOA RSy (1 a a2y
encombrement bronchique permanent responsable de douleurs importantes, de surinfections
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FNBIljdSyiSax RQFGStSOGIl aAsappuvarkR Sse dmdidquer  deA 2 v
pneumopathies et évoluant vers un syndromepigatoire restrictif (Gautheror2015).
U Les fausses routésachéalesndirectes par absence de déglutitions secondaires du bol alimentaire
ou déficit de déglutitions salivaires quieyvent provoquer une inhalation a la reprise de la
respiration ou par inhalation de régurgitations acidesfl(x gastredza 2 LJIK | vBrtisSgments) et
R2y O LX dza Rl y3ISNBdzaSa LI2dzNJ f QF LILI NBAf NB&LANI G

2.7.2 Prévention des troubles de la déglutition

1 Les conditims de repas
Les conditions indispensables a la prévention des troubles de la déglutition sont de trois:ordres

U Le temps repas doit se dérouler dans un environnement calme afin de permettre a la personne de
seconcentrer sur son alimentation

U LQAyagiy tR2AK LISNYSGGNB dzyS o62yyS ¥t SEA2Y Rdz 02
RS fQIES Rdz GNRYyOzZ 1jdzSttS jdzS a2Aid t LIRaAlGAZY
déclenchée par le réflexe de déglutition et garante de la fetmetles voies respiratoiresQ S &G f S
LY dza a2dzSyd f QAy Ot Ayl Aazy RS fQAyadlrttlriArzy
«kit-cool»0 ljdzA LISNXSG £ fF LISNE2YYyST 1jdzQSttS azaAli
lutter contre lapesanteuraxialeet de concentrer son énergie sur sa motricité butaciale (Le
aSiF@SNE HnnoO®d [ YFEAY RS fQFOO2YLX} Ayt yid |l dz
volontiers placée derriére la téte et ne doit jamais exercer une pression suore du sous le
menton, pour éviter de basculer la téte en arriere (cf annexe 4, en lien avec chapitre 2.7,
LYRAOFGA2ya RQAyadlrfttlFiAz2y SG RS LN} GAljdzSa Si

U [ Y2RAFTAOIFIGA2Y RSa (SEI( daeBsducédacialés & QF RI LIGSNJ | d

1 Les textures
Pour les aliments
U Lal SEGdzZNBE YAESS a4Ql RNBaasS | dzE LISNA 2y ypbskérierre y (i f |
et/ou totalement édentées elle est obligatoirement lisse, doit séparer les différeatsnposants
RSa LJXIlda S alF LINBaSyialdAz2y ;R2A0 sONB a2A3ysSsS
U Lali SEGdzZNB Y2dz AySS aQl RNB&aasS | dzE LISNBE2YyySa R2y
mais dont la vigueur de la mastication est faible et/ou le nombre de maisiisaest insuffisant ou
qui ne disposet LI & RQdzy O2SFFAOASYU RS YI AGAQdusilaszy oY
FfAYSyGa ljdA aQSONI &aSyid RIFEya fQFraairSaiisS aSNRy
' dz YAESN) 2d2aj dRedzf N205BydeNE O2yaSNBFyd dzy NBf
(Benigni, 2011, 2014)
U [ Qdzd A RRQ&@A G A02ydzi S dz YI 4 4 ASNKSdeNI $& & RO NR B LID&INIE B
0Saz2Ay fI GSEGdZNBE RQdzy LI Grant.0Sy AyadAaddziazys S
Pour les boissotls f QAY T2NX I GA2Yy aSyazNASttS RS I o02Aaa:
limitant les boissons sucrées pour préserver la denture), par la température, par la pétillance (eau
gazeuse), éventuellement par le piquadtX Y 3SYONB O ® [ 2 NElj dzQAf T dzi NI f
fl 062dOKSs tI Y2RAFAOFIGAZ2Y RS& GSEGdNNB&a FEAG |
f QF LILI2 NI 3 dzOARAIj dzS0 Sdagad)dz F dz ST AFALFY G 63St A

1 La motricitébuccale et la régulation de la sensibilité
[ 2NBRIjdzS tQAyadltftlrdA2y Rdz adz2Six fI ljdatAdGS asSy
f QSEF3ISNI GA2Yy Rdz NBONMXziSYSy G G2y AljdzS o. dzt fphy 3 SNE
FARSNJ dzy SyFrLyid £ GSGSNE 2y LISdzi f QFARSNI £t SyaSN
posée sur la langue, amenant une position de langue en gouttiére, ceci pour permettre une succion
efficace.
t 2dzNJ £t QSY FIl y i Rtz dz8 > INRYRAE8y & IQiA2y t I OdzAift §NB
(maxillaires et levres), une motricité linguale tant au niveau de la pointe que de la base de la langue et des
OF LI OAGSa ASYaArdAOSa Ijdzh LIS NJX S ded Sinfeints dansfialbouttid etHe? v y S
les accepter.

-
-

QX
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Pour boire au gobelet, il conviendra de renforcer les précautions posturales pour limiter le risque de fausse
NRBdzi S RQFYSYSNI S fAljdzZARS | dz O2y Gt OG r.BSaudun cad § NS
on ne lui versera le liquide dans la bouche

(Annexed, cflienavech2.7L Y RA Ol GA2ya RQAy &It tFiAz2ya Si RS LINI

273 ¢NRdzof Sa aSyazNASta RS fQ2NIfAGS

Certainegpersonnespolyhandicapéeprésententune hyposensibilitéou une hypersensibilitéau niveaude
la sphéreorale, qui concernelessensationdactiles,olfactives,gustativeset thermiques.

Les personneshyporéactivesne manifestent pas ou peu de discriminationdes godts, ni de plaisir ou
déplaisirau repas.Afin de stimuler leur sensibilité,on peut proposerdes cuilleresplus importantes, des
alimentsplus goQteuxet diversifiésau niveaudestempératures(froid ou chaud),sansoublier de proposer
des épicesou de la moutarde (piquant, cuisant),la menthe (rafraichissany, f Q $jazeasgpétillant), pour
stimulerla « sensibilitétrigéminée».

Lespersonneshyperréactiveprésententune hypersélectivitéalimentaire,desrefusalimentairesfréquents
accompagnéparfoisde « haut-le-O dzdzRtImanifestentun déplaisirau moment desrepas.

Laprévalencede cette hyperréactivitésensorielleestR Q S y @0vobid@hstette population,elle estcorrélée
aladénutrition (Benignj 2011).

Lespersonnesconcernéesdoivent bénéficer R Q dpyise en chargepar un(e) orthophoniste spécialiség)
afin R Q S f leuNEp&ridire alimentaire. Leur alimentation doit &tre adaptéea leurs godts et enrichieen
attendantlesbénéficesde larééducation.

2.7.4 Bvaluationde la déglutitionet objectifs a atteindre

Une évaluationpluridisciplinaire LINS OA &S Said NBFftA&aSS t OKIFIljdzS FT2A3

f QAyadtttlradAz2y 2dz RS t QFRSljdzZl G§A2y Sy i+faBalefUn bilarS E G dzN

hors repas dans des conditis calmes et avec des alimeiésts (yaourt, biscuit, jus de fruit par exemple)

LISNYSG RS 3IdZARSNI f Q20 aSNBFGA2Y LISYRFyld €S NBLI ao
71 Des examens complémentaires peuvent étre réalisés

Qurtout en cas de suspicion de fausses roui@s pour étayer une prise de décision de réduction des

L2 NII& 2NJ dzE | dz LINEFAG RQdzyS Il aiNRadG2yYAaAsS OKST  dz

U La fibroscopie de déglutition est un examen au fibroscope souple par voie nasale sous anesthésie
f20FtS ljdzA LISNX¥YSG t Q20aSNBIGA2Y LISYRIyld f1 RS:
L2aArAdGAazy FaarasSeo /SiG SEFYSy S&i NILARS YIAa vy
FAONR &AO2LIS LISdzii  LISNI dzND S NJeff les teRgs e trzldagluttienyed L €
observation directe, la fermeture ou non du larynx, les composantes paralytiques, ou dystoniques.

U LeradicOAY SYl RS RS3IfdziAdGAzy Sad tF NBlItAalFdA2y R
radioopaque. Cet dxYSy O2YLX SYSy (il ANB LISNX¥SiI RQ2062SO0A
secondaires par la vision du passage trachéal du produit de contraste. Lesiragita permet une
analyse de la motricitdza 2 LJ&nhedpar la vision du pistaltisme. La texture du boadio-opaque
peut étre liquide ou serdiquide, songall Yy QSad LI & ,GejdzestureNdes limite AN OA S
f QSEI YSy o

I Sali SaaSydAaSttSyYSyd €1 Of AyAljdzS |jdzA 3 dzA R

U Lt &Ql Irdidiobjects egckriietsN

0 Assurer la sécurité de la personne lors de son alimentation,

0 Veillera la valeur nutritionnelle et d'hydratation des repas,

U Fairedes repas des moments de plaisir, de confort et de relation.

[ 2NRIjdzS OQSai LlRaarofSzI f Sa e@dlyhlndicapéesseronF @iNsés at2 vy S
favorisées par des aides techniques (cuillere au matériau adapté, avec un manche grossi ou coudé, tapis
FYGARSNY LI Yyiz 062NR RQIFraaaSatdsSz 326StSG t SOKI yON
éventuellematt feederRQF ARS t f 1 Y2GNAROAGS Rdz YSYONB &dzLISNR S
avant tout celle de la déglutition pour éviter les fausses routes.
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Ly GSYLA RQS@lItda GAz2y Sy Aldzr GA2y SO2t ds@wdiiarS 6 NB

a
LINF GAljdz§&a Si RSa :giNgid e dodrituieAdang da culi€re, &/dmeiddsy Sy i
Z0KSSazx LRardGAz2yySYSyid RS fQFARFyd SG RS tI LISN

o Qx

o)
2.7.5 Autres points essentiels pour les repas

9 Installation confortable de l'aidant
Cdui-OA R 2 doiti surauq ltaBofiret & hauteur réglable muni de roulettes, un droitier doit toujours
AQAYyalrttSNI £ f1 RNRAGS RS ftF LISNA2YYS LRfeaKFyRA
maintenir tujours la tétede la personne nourrieen flexion par rapport au tronopotamment par la
présentation de la cudre, et a faciliter les interactions et solliciter la personhd2 dzNJ 1j dzQ Ssbrt S 2 N.
regard vers la cuére.

1 Facilitation de la prise alimetaire et de boissons et de la motricité buccale
IQF 008a& t fI 02dz0OKS Said FIFrOAfAGS LI N dzyS ol aOdz ¢
SOSyGdzSttS £ fI FSN¥YSGAINBE RS I 062dz0KS S icuiledzND 2 dzi
RIFEya I 062 dzOKS-ciRetdé dortié d2 llakeBite s tocBel IesRlents mais en se dirigeant
au besoin vers la levre supérieure si la préhension est médisares redresser pour autant la téte de la
personne(cf Annexe4ch 27 ¢ SOKyY AljdzSad8 RQFARS t fIF FSNXYSGdzZNBE RS

1 Qualité du repas dans touses aspects
Le savoirfaire et le savokétre des aidants doivent assurer pendant le repas, plaisir, confort et sécurité. Il
faut souvent, pour cela, abandonner ses propres représentations de la convividditéa position assise
NERNB&aASS t fQF f AINSHIYy &yLIVEINDS | NERI Sy LI NI F IS LI NI
table. Pour permettre le plaisir, le confort et la sécurité et parfois pour parvenir a certains progrés de
f QSWFR S (f QF Rdzf S LRt eKFyRAOIFILISET I O2KSNBYyOS RS f ¢

1 Hche résumant les principales régles du repas pour chaque persanne
yOt AylrAazy RS fQAyalulfttraArAzy aarasSs O2yiNrxtS RS
début et de fin du repas, aides techniques, place dans la salle, ryghdze NXBOelte dickesera élaborée
sous la forme la plus pratigust régulierement mise a joutUn set de table ou un outil de communication
personnalisé composé de pictogrammes peut étre proposé de maniére a favoriser la communication durant
lesrepasjienQSy @SdzE L¥ dzax 2QF A &a2AFX 0QSald FNRARXOO®

2.7.6 Prise en charge rééducativet réadaptative

La prise en charge est pluridisciplinaire

- BErgothérapeuteset kinésithérapeutes interviennent notamment en agissant sur la motricité afin de
Tl @02 NR &SRS DXSHENIGOIRR Y ySOSaalk ANB LI2dzNJ | YSE A2 NE
faciales de lapersonndQ2 LG A YA &l GA2y RS ftQAyadrttraAazy Sai
bucco-faciale (Le Métayer M. 1985)

- Q2 NI K 2 Liskedvignk golr &mélicer la motricité buccale (occlusion labiale, réduction de la
LINE G NHzaA2y RS fF € y3dzSs | LlaBsgriudedesdirdich nadde, f QI 2
fAYAGSNI £ Sa (GNRdzof Sa aSyaz2NAaSta RS niasiéatah.t A G S =

Chaquetechniqueest expliqué £ f QI A Retreypiogrdsidvemieint utilisg pendant le repas et ainsi
pérennis&. Chacun des intervenants au moment du repas doit percevoir les risques encourus par la
personne qu'il accompagne stapproprier les bonnes procédures.

2.7.7 Incontinence salivaire

[ QAY O2y Ay Sha@de)y RISBE A D IHAMKS eNill M MyPeysdlivatioh $néme si certains
médicaments la favorisentomme la favorisent ausdzy’ RS F I dzli R-Qetaird, us rgfifgastrdzO O 2
dza 2 LK 3A Sy 2dz dzy YI dz0l A & El&estisurtouti dd®dclitidhaljxdadublesSle 16 | 6 2
déglutition, euxmémesliés aux perturbations sensitives et motrices de la zone buccale, parfois aggravé

par les troubles dentaires et orthodonties.
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La sécrétion de salive est constante et augmente lors du contact (alimentaire ou non) avec la muqueuse de
fl 02dzOKS S f 2 NEdZARIIK el hNtio-d78 # Rién)y ILeR danséqlieces de

f QAYO02yGAYySyOS at ésseddmanNde laabdythie, problZiméshdigestsi et de transit,
probléemes cutanés, altérations vestimentaires, rejet social. Un bandana en éponge ou de jolis foulards
seront préférés au port de bavoirs infantilisantsles bracelets en éponge peuvent aussi aithsy
LISNBR2YYySa ljda 2yid tF OFLIOAGS Y2OUONAROS RS aQSaadzs
Faciliter la déglutition salivaire passe par les mémes démarches que celles proposées pour faciliter

f QF £ A Y Swilled aill paBitonnement de la téte par rapport au troadjer la fermeture de bouche,
favoriser une respiration nasale, proposer une rééducation orthophoni@itetement oral Bobath)

Parfois, la flexion wlcou accentue le bavage, mais elle limite le risque de fausses routes salivaires et les
pneumopathies qui peuvent en découler.

Les traitements médicaux sont principalement indiqués dans les fausses routes salivaires. Les patchs de
scopolamine visent a réduNB I LINR RdzOGA 2y alfAQdFANBd tfl 0Sa RS
apres leur pose et durant 3 jours (72 h). lls ne sont cependant pas sans effets secarst@ineslence,
épaississement des sécrétions bronchigues, constipation, réenirinaire (pour les principaux).

Les injections de toxine botulique dans les glandes parotides etraaxslaires, de facon bilatérale, se font
a2dza O2yGN3rfS SOK23INI LKAILAZS SiG | SO RSa vYSadaNBa |
Le tratement chirurgical qui consiste en une dérivation des principales glandes saliestame
intervention lourde

2.8 Reflux gastredzsophagien oesophagitg€ I+ &G NAGSET NBIFNR t fQ

2.8.1 Lerefluxgastredza 2 LKl 3ASY o6wDhO

Chez la personnepolyhandicapég il est quasiment toujours pathologique (RGORad compliqué ou
responsable de manifestations génante es extrémement fréquent, de 14 &5% des cas (Vernpn
2013), notamment en cas de pathologie mitochondriale (Ri®17) ou retrouvé dns 50% des cas dans une
population de patients polyhandicapés institutionnalisés (Bohr2@00). Il est souvent grave et générateur
de douleurs et d'inconfort, mais trés souvent améliorable par le traitement médical ou chirurgical

1 Mécanisnes du reflux ckz la personne plyhandicapée

U wStIFEFGA2Y A Ayt LILINE LINA SS& Rdz { LIKAYOGSNI LYTFSNARS

U BAYAYydziA2y RS fF Of SIFINIyOS dza2LKIIASYyYyS

U DysmotricitédsophagieneS i RAYAYy dziA2y Rdz LISNRAGEFE GAAYS dza2

U wSGFNR t £ QS@I Odzl ( A Bagtriqge-chraniydelj dzS | SO RAf F GF GA2

U Hyper pression intrabdominale: constipation, spasmes musculaires, scoliose, teorpression
abdominale vestimentaire ou autre

U 55S0dzoAlGdza | 9SO RAYAydziaAz2zy RS tQSTFFSG RS 3INI A

U ROle de certainmédicaments (Benzodiazépin¥sy

1 Signes cliniques
Le diagnostic du RGO est essentiellatrédinique:

U Nauséesrégurgitations vomissements trop fréquents, volontiers pgstandiaux ou nocturnes

U Difficultés alimentaires, anorexie prolongée, refus des repas, aggravation des troubles de
déglutition

U Manifestations douloureuses cris nocturnes, apparition ou aggravation de troubles du
O2YLRNILISYSYyGsz YI22NrdAzy RS I adydtoadiquas@doite> RS
Syndrome de Sandifetrouble du mouvement de type dystonie paroxystique survenant en
association avec un reflux gastoesophagien, et dans certains cas, hernie higtalggravation de
f QSLIAE SLIAAS

U InfectionsORL & répétitionphary@ A 6 Sa > f I NBy3aAGSas 2G06AGS5aX

U Hypersalivation mains portées en bouche
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1 Complications

U saz2LKFIAIGY 1S21BNjideStt SYSyid dzZ OSNI GA2ya Rdz ol
vomissements sanglants, une hématémese ou une anémie ferriprive, une dyspbatperduse,
dzy S Fy2NBEAS® 9fttS LISdzi O2yRAzANB t I 0O2yal
endobrachyoesophage.

U Respiratoireyy Ll Sdzy2LJ 6KASa RQAYKFEFGdA2Yy LI N Fl dzaaSs
trés graves (Syndrome de Mendelssohn iphalation massive)laryngospasme, toux, apnées.

U Nutritionnelles: Perte de poidsdénutrition (Benigni et al, 2011)etard de croissangesecondaires
aux difficultés alimentaires.

1 Les différents examens complémentaires

U pHmétrie: seul examen deéférence utile pour diagnostiquer un RGO frustre, pour évaluer
f QSTFAOFOAGS RQdzy GNIAGSYSYyld FyiAaSONBG2ANBEZ
SLAa2RSa RS NBTfdzEd [ ASOSNAGS Rdz NBFfdes | OAR
complications

U0 Impédancemétrie: couplée ala pH-métrie, elle a la particularité de détecter les reflux acides et
non acides (car potentiellement tamponnés par un traitement efficace par IPP), les reflux liquides,
solides et gazeux et de corréler légres cliniqgues avec un épisode de reflux acide ou non.

U FibroscopiedZ& -Bastroduodénale(en fait de nos jours endoscopiey h D5 OF NJ Af y S a
fibre optique)Y Sttt S O2yFANNXYS S RAFIy2adGA0 RS f Qdzaz
ROARSNIAdEYS KSNYAS KAFGFE S [ Sa o0A2LJAASA LISNY
peptique, mycosique ou a éosinophiles ou bien un diagnostic de gastiiéicobacter pylori

U ¢ NI y & fastrodeddnal (TOGD)réalisé par voie haute ou par gasstomie; il est peu utié
pour le diagnostic de reflux car peu sensible (46%) et peu spécifique (41% Saleh, 2015) et
responsable de faux positifs (possibilité de déclencher un reflux suivant le positionnement du
patient). Il renseigne sur les anomalies pioologiquesYy KSNYAS KAIF GFE ST aidsSys:
est nécessaire au chirurgien avdin@ervention

0 Manométrie: inutile dans le diagnostic du RGO. Elle cherche a mettre en évidence une
REAY2UNROAGS RS f Qdza 2 LK 3S 3 dulpdristiitiEn@ AEBe trbuSe sdn2 y dza
utilité en préopératoire,f S& GNRdzof S& Yl 2Sdz2NE RS €1 Y23GNROAI
aléatoiresles résultats diNissen

U Scintigraphiey St S yQSaid LI a NBO2YYIlI YRS
fS RAIFIy2a0A0 RQdzy NBdzr NRAYKE QB @A

U 90K23INI LKAS :dighzdnibutidad digfidostic du RGO

U Sérologiedd QI St AO020500 ONKEt BOERXI 6SYsaSa AYySELX Al dzS¢

§ Rlsytile dansS RA |
Dyz 6 NB Y ORR § dz8

1 Indication des examens complémentaires
En raison de la fréquence et de la sévérité du RGO chez la personne polyhandigdiggéén sur le
traitement par IPP avant les examens complémentaires
U Chezf QF RMd#f 1 8Sdzi s iNB f A ORA it par RR faypasildgiezNdbi@lleJzgansi NI 7
investigation préalable si le RGO est cliniquement trés probable. Si les symptdmes de reflux sont
FYSEtA2NBas OS GUNIXAGSYSyd LSdzi s iGNB L] dzNEndzA S A
2008) et aucun exameromplémeri  ANBE Yy QSa b aBFOSA RONIF SO ¥ 2 NI (A
RQSYotSS RSa airdySa RS O2YLX AOFGA2yaz € FAON
RQdzyS dza2LKIFIAGS SiG F RI LlngiNg pedt étrelatilegolirédmiuéE RS a
tQSTFAOIOAGS Rdz GNIAGSYSYd FyGAASONBG2ZANB® [ I
opératoire.
U Chezf QSY®IOfit DI ' b ounmtT0 NBO2YYlI YRS OKSI f Sa
YySdzNRt 23A1jdzS  Qdzii At A&l ( AanpsticRdd RECpREBEfia codpeeeS OG A T
f QAYLISRIF YOSYSUNRS Sik2dz SYR2402LIAS RAISAGADS
prévalence de RGO, un essai de traitement par IPP avec un suivi clinique attentif est acceptable
chez ces enfants cliniquememagiles.
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1 Regles hygiénaliététiques et prévention

U Position assise pendant au moins une heure apres le repas en évitant les vétements ou sangles
serres

U t2aA0A2Yy LINROft AGBS t ovutmM®@ N&EE IRSRENE § ARIS YISYHit i
longue possible)

U 9GAGSNI £tSa FftAYSyda OARSa Sy FGdSyRIEyid fQS¥
possibilités masticatoires et de déglutition

U Préconisesi possiblales repas fractionnés gieu abondants

U Lutter contre la constipation, la spasticité, prévenir les déformations rachidiennes, prendre en
charge la dénutrition. Pratiquer la kiséhérapierespiratoire plutdét avant le repas pour éviter les
efforts detoux en postprandial.

i PenserdzE YSRAOFIYSyGa FlI@2NrAalyid €S NBFtdzE Y . Syl

1 Traitement médicamenteux

U Les antiacides et protecteurs de la muqueuse ont une efficacité et une utilité plus en pluseatiscuté

U Les Anti H2 action rapide mais effets secondairesportants et épuisement possible des effets
avec le tempslls mt cédé leu place awinhibiteurs de la pompe a protor{(tPB.

U Les IPFQ2Yy (G | dzOdzy SF¥FFSiG &adzNJ £ S NBTFE dzE LINBLINBYSYy
JdzSNRA a2y RSa diespsenBidéshiets secdndaires iz 14% des cas, dominés
par nausées, diarrhée ou constipation. Leurs effets délétéres au long cours ne sont pas connus.
/| 2YYS @dz LI dz&a Kl dzix dzy GNI AGSYSyYyid RQSLINEdzZS LI
RSa SyTFlyida LRteKFIYRAOILISa I &l yia niayt® quezE02LIK | 3 A
étaient asymptomatiques aprés 3 mois de traitement (B6hmer 1998)

1 Traitement chirurgicat
[ QAYUSNBSYyGA2Y I L} dzandopliskdte (aterveyit®ry de Nigzsé. (OM 316 NS (|
LINELI2ASS Sy OFada RQSOKSO Rdz GNIXAGSYSYyd YSRAOIE 2d:
séveéres et invalidants, notamment avec complications respiratoires récidivantes. Elle ne se réalise que pou
des reflux documentés et prouvés. La résolution des vomissenpentsmodifier complétement la prise en
charge de ces enfants et leur contact avec leur famille et les aidants. Le taux de récidive du refluxqodascen
de la valve dans le thorax) aprés 9d¢is reste élevé 12,3% contre 1,8% chez des enfants sans troubles
neurologiques poutPodevin en 2006 avec 44% dentérventions, 12 a 30%our VernonRoberts (2013),
réinterventions dans 12,6% des cas, dont lgsavintervention deBianchi(Lauriti 2018. Les récidives apré&s
028 LIS RQA ¥antSodddy mding fféquentes 1,4% +1,1% (Lauriti 2018). La mortalité per et post
opératoire est difficile a apprécierde 3% a 9% selon les enquétes

2.8.2 Leretard a I'évacuation gastrique

1 Physiopathologie
[ @ARFY3AS 3IFadNRIdzS Sad y2N¥IFfSYSyid O02YLX S§0GS OKS
chez la personne polyhandicapée (objectivée par mesure du résidu gastrique ou par scintigraphie gastrique)
fQFfAYSYy Gl GA2y céeBplipdr e iepasipenddany Said2 Yl
Le retard de la vidange gastriqeatraine une dilatation gastrique chronique. Il est associé au RGCb(@®%0
RSa&a OF a0 z,SljidzaaStdz{il FIINBG S 2 dzNOS RQSOKSO RS a2y G NIF A

1 Le diagnostic est essentiellement clinique
0 Voussureabdominale ++
U Tensionde la paroi abdominale
U0 Tympanisme la percussion
0 Inconfort, nausées
Sa NI RA2IANI LIKASAE Yzyi’JNByi’J d@ys
QF dzi NBX dzyS K2NAT 2y Gl fA&alGAzZYy

¥H ©OS M@uéﬁ@fgﬁelaﬁfs f
fI G2GFrtA0S Rdz

;U< Ca
(j))

[
t
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9 Traitement du retard a la vidange gastrique
Dans la vie quotidienne, la vidange gastrique peut atreéliorée grace au positionnement alterné (Swendsen
2007) si les déformations rachidiennes le permettent
U Vider I'estomac de son air avant le repas en plackntpersonne sur le cété gauchipielques
minutes
U Donnerle repas en corsetiege en position ass
U Aumoins 1h heure apres, mettre le sujet sur le coté droit pour favoriser |'évacuation du contenu
alimentaire
Des médicaments prokinétiques peuvent ai@K ST f QF Rdzf G S5 Yiisqua doft tBujoin$ &t J2 NJi
évalué.Sila personne estportizd S R Qdzy 06 2 dzii 2 YuvrR I6 boatbnEguieRndent2 YA S Y
La pyloroplastie reste réservéeatas séveres

2.9 Troublesdu transit: la constipation chez la personne polyhandicapée

La constipation est une diminution du volume et déréquence des selles (calendrier) et une modification de
leur consistance (échelle de Bristol). Des selles rares ne sont toutefois pas synonymes de constipation ; il fat
connaitre le rythme habituel de chacun. Toute selle dure ou toute selle liquidehigéade stase) peut
traduire une constipation.

[ QF LILWNBPOKS LIKe&aA2L) K2t 23A1jdzS RAaGAY3IdzS (GKS2NRI d:
terminale dans les deux cas il y a risque de fécalomais les deux phénoménes sont fréquemment associés
chez les personnes polyhandicapées.

b adzZNBSAtflIyOS RS fQSYArAaaAizy RS aStftSa R2AG siGNB

2.9.1 Aspects cliniques

1 Facteurs favorisant un transiiormal
Chez toute personne, ce qui favorise le trairdiestinal et la défécation est :

U Unpéristaltisme intestinal naturel efficace pour bien faire avancer les selles,

U Desselles qui aient suffisamment de volume et qui soient bien souples pour bien avancer sous
f QSTFSO Rdz LISNA&aGFITGAAYS AyGaSaldAaylfz

U Lastation debout pour permettre le malaxage intestinal par les mouvements du diaphragme a
chaque inspiration,

0 La marche car la dissociation des ceinturggotations inversées synchrones de la ceinture
pelvienne et de la ceinture scapulaistimule mécanigament les intestins,

U Laprésenationt I aSftftS R&§a l[dzQ2y Sy NBaaSya €S o0Saz
éﬁ frAaasSNI aQSUSAYRNE I aSyaldAz2zy Rdz 60Sazays
v YYS LRaiAildAz2y LI2dzNJ RSTFSIdzSNE I+ YSAtft SdzNB LJ:

Lad 2
QSy LN OKSy
Autat RS R2yySSa 1jdzS fQ2y LJSdzi RlIya fQAYYSyasS Yl 22N
polyhandicapées.

(QJ(

9 Facteurs de risque de constipation chez la personne polyhandicapée
Chez les personnes polyhandicapées en effet, les facteurs de risque dpatmstsont trés nombreux :

U Troublesneurovégétatifs avec péristaltisme intestinal naturel appauvri ou ralenti,

U Deéfaut de station debout, de marche et de mobilité, et au contraire station assise figée
prédominante

U Alimentationinsuffisamment riche en filais

U HydratatonA yadzZFFAalyiSs Si Fo0aSyO0S RQldzi2zy2YAS | dzy
la déshydratation du bol fécal déjaiel asalenteur de progression dans le cadre colique

0 Insuffisancale mastication et texture de repgmrfoisinadaptée aux potentialités masticatoires

0 Incapacitéa exprimer le besoin ou difficulté a pouvoir le satisfaire au moment ou il est ressenti,
émoussement de la sensation de besoin

U Installation et stabilité difficiles sur les toilettesconditions posturkes ne facilitant pas la
défécation,

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
46



Texe du PNDS Générique Polyhandicap

0 Intimité insuffisamment respectée lors des tentatives de défécation, séjours intermittents en
collectivité pouvant induire une rétentiovolontairemomentanée

U Troublesorthopédiques ou dystoniques axiaux ou des hanchékescopage du tronc lié a une

colonne vertébrale scoliotique ou cyphotique, avec impaction pnedigestive

Hypotonieaxiale et diminution de la force de poussée

Dyskinésies

Spasticitésphinctérienne, dyssynergie rectmale

Médicamentqanticholinegiques, neuroleptiques, antiépileptiques, antispastigues)

Troublesendocriniens (hypothyroidie), troubles métaboliques (hypokaliémie) éventuels

5S O0S FrAlGz tF O2yadALl dAazy Said ONIFAYSyYyd GNBA FN

rfF RA2INF LIKASA F2yd GNBa a2 dzdiSugd EllSpeut GonsiRuedniSsoufce a i | 2

AYLRNIFY(GS RQAYO2YyFT2NI LISNXYIFYySyid 6FroR2YSYy SYLX A R

NBaLIANI GA2Yy 2dz RS R2 dzitafivizdiBisGeptidieAdg dmkjorelj BrGpagtiGité, Soirdh y S

RQSY3ISYyRNBNI OKST fSa LISNaA2yySa SLIAtSLIAIIdSE RSa

gastrodza 2 LIK$ W LI NJ K@ LISNILINB&AaA2y AYy(iNF | 0R2jYdEyAtt Sang

dzy S aidl asS RS YIGASNBa Riya (G2dzi €S O02t2yd | yS RAI

LI NJ £ ASONBGA2Y RQSIFdzZ FrFAAFY(d 1jdzQdzyS O2yaidALd (A

[l e e i e R ]

Cette constipation peut aussi se coligper en un syndrome occlusif. Si les matiéres fécales sont
déshydratées, leur stase dans la partie terminale de l'intestin expose au risque de fécalome, agrégat dur qui
ne peut plus sortir du sigmoide ni franchir le sphincter anal.

NfautS&dal @SNJ RS RA&GAYIdzZSNI dzy S O2yaidALl dAzy RS GNIy
gue les deux phénoménes soient associés. Seul le toucher rectal peut faire le diagnostic différentiel.

2.9.2 Ressources thérapeutiques

1 Dans tous les cas
vded aQl 3AaasS RQdzyS O2yaidALld GA2y RS (N} yaaid: 2dz RQc

U Limitation des médicamentsfavorisant la constipation (Annexe 4, cf en lierchapitre 3.5
latrogénies),

0 Alimentation quotidiennement riche en fibres gétales (fruits, légumes, Iégumineuses, céréales
completes, fruits secs)

U Hydratationsuffisante: viserOK ST £ 100SnWKgfoyf@ dz& lj dzQt et@ ©F T f KEKR dt G S
R QI LJLJ2 Ndiies/j, tus Rplorts confondys(dont une partie R Ggpar*); donc hydrater
systématiquement entre les repas ausgi2 0 SNJ adzNJ f QSUGAIjdzSG4GS RS tF o
et la datepour vérifier la consommation de la journétoute boisson peut étre gélifiée ou épaissie
en cas de difficultés de dégitibn aux liquides

U Verticalisationo bb0 S GSYLJA [d2dARASYya RS Y2UNROAGS f
(au sol sur tapis de sol ou sur une aide technique de locomotion de type fleche, cadre de)march
en fonction du niveau psychwoteur et des possibilités motrices de la personnau minimum,
pratiquer des changements réguliers de position

U Mobilisationsabdominales passives (mobilisations des hanciies)a A f QS 0 RSa Kl vy
YI ydzzgdNBEa RS OANDdzY R dzO (i Er2décubRuS dorsd, hanshedSet genoyxF S N
Tt SOKAA& | dz YFEAYdzYz FaadaNBSa LI N dzy | ARFydz RI
périodes posfprandiales,

U Légersml a4l 388 F6R2YAYl dzE R2dzE RQIFARS | dzpridbdidsy & A
d2A3ylLyia 2dz £tS& ARFyGa Tl YAt ALl dzE ae@lApagniesr R
dela main ouavec la douche, par exemple lors de la toilette du matin

U LavementR2dzE T f I @SYSyiida KeLISNI2yAljdzSa o0b2N¥YL O2ft 0

0 Irrigationstransanales (Peristeen) au long cours, sur avis gasttérologique.
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1T VAL aQF3IAG RQdzyS: O2yaltALd GA2Yy RS GNIyaad
Traitement laxatif au long cours : laxatifs osmatgfa 6 ai f | LIS Nshyairdt§es noy QS a i
hypoammoniémants(MacrogotPolyEthyleneGlycolPEG) ou laxatifs sucrés (lactulose, susceptible de
donner des douleurs abdominales).
Les laxatifs de lest et les laxatifs lubrifiants sont coinickqués formellement en cas de troubles de la
déglutition, mais il faut étreattentif aussi a cet égard avec les P@g@eumopathies séveres décrites chez
f QSY. Tl yido

f VAODFIAAG RQdzyS O2yaidALl GAzy GSNXYAYLFES Y

U Présentationt. f I asSttS Rsa dzS§ tS o6Saz2Aay Said SELINA
systématique (et persévérantau long cours) dans les 30 minutes ppsindiales pour bénéficier
du réflexe gastrecolique;

U Aménagementergonomique psychologique et fonctionnel de la posture de défécation : station
assise stable, confortable, si possiblen fonction des données newarthopédiques de la
personne LJ2 & G dzZNB a4 QI LILINR OKI yi RQdzy | OONRdzZLIA a4aSYSy
ySOSaal ANB LI NJ daietl)f irkiraité visuetlg/ sorvee @nyblfadfiveNO K S

U Eventuelst  EF GATFa LI N @2AS NBOGI S Ydéckratiehhtd aui 2 A NB
Microlax occasionnellement

U LesPEG peuvent étre utiles aussi dans ce cas

En conclusional constipation chez la personne polyhandicapést un fléau majeur qunécessite
une prise en charge rigoureuse

2.10 Troubles nutritionnels

Une étude publiée dans leSnnales de réadaptation et de médecine physique a montré que le statut
YAz NARGAZ2YY St SGFAG €+ @ Nt géhékal (DedzattreAHodgkirdpDy, Bhrakdi f S
2007)

[ S ANRAzZIS RS GNXY@FrAf RS tQ9{tDI!Db 069dz2NRLISIY tI SI
bdziNARGA2Y S HnamyO0 &adzZaA3ISNB ljdzS fQS@Olfdzr GAz2y S ¢
multidisciplinaire incluant idéalement un médecin, un diététicien, un infirmier, un orthophoniste, un
kinésithérapeute, un psychologue et un ergothérapeute.

2.10.1 Origines de la dénutrition de la personne polyhandicapée

1 Fréquence et origines
Ladénutrition estfréquente chezlespersonnegolyhandicapéesprévalencede 66 %chezf QSy T I y (i
(Campanozzi2007), prévalencede 60%chezf Q| RBehighiS2011), elle doit étre systématiquement
dépistée.
Le polyhandicapconstitue intrinsequementun facteur de risque de dénutrition : dépendancepour se
nourrir, difficultésR Q S E LINIBsan&idsaliyientaireset de liberté deschoix,mauvaisétat buccedentaire
éventuel, troubles de la mastication et de la déglutition, troubles sensorielsde f Q 2 Ndatigabilit& =
alimentaire, reflux gastrodza 2 LJ&nladec éventuelle dza 2 LJjte | vilange gastrique ralentie (parésie
gastrique) ralentissementlu transit et troublesdesexonérationsdépensesnergétiqguelevéegtroubles
du tonus, mouvements anormaux, troubles végétatif). Le risque de dénutrition est majoré par des
circonstancegarticulieres: douleur, hyperthermie,infection, escarre,maladieintercurrente, intervention
chirurgicale Laforme la plus fréquente de malnutrition danscette populationest le marasme elle peut se
compliqueren dénutrition hypoalbuminémique.
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Forme chronique de dénutrition = marasme

v'Carence d'apport chronique
v'Faible poids ou IMC bas
v'Bilan biologique normal

Infection .
Agression au sens large

maladie intercurrente, chirurgie...
Inflammation ( gie.)

Dénutrition hypoalbuminémique

v'Albumine ou préalbumine basse
v'CRP souvent élevée
v'CEdéme des membres inférieurs

T [ QS@LftdzZ G§A2y RS fQSiUlId YydzZiNAGA2Yy Yy St
Cetteévaluationestbaséesurdesmesuresanthropométriques
U0 Mesuremensuelle du poids
U Mesurede la taille : si la taille ne peut étre mesurée avec toige, segmenter le corps a partir de
repéres osseux avec un metre ruban, puis additionner ces meseféectuer deux mesures et
établir la moyenne
U Evaluatiorde la taille, si cellei ne peut étre mesurée
U Mesure de la circonférence brachiale (aste milieu du bras non dominant)
U Mesure du pli cutané tricipital
Pourf QSYFH WD {t DI ! b NBO2YYI YRS fQdziAf A&l GA2Y RQdzyS
tibiale (entre interligne articulairexterne et extrémité distale malléole externe)
Garcon : Taille = 40,54 + (2,22 x longueur tibiale)
Fille : Taille = 43,21 + (2,15 x longueur tibiale)
P2 dzNJ f D Ryizf WSdzi dzi At A&SNI £ F2N)dzZ S RQ&briigedondd f | G A
la croissance a été normale
Taillehomme cm = (2,02 x T&)0,04 x age) + 64,10
Taille femme cm = (1,83 x TGD,24 x age) + 84,88
IS4 YSadz2NB’a Rdz LRAR& SiG RS {IMC Sipidsieh kgtaille?enNdf SicaicBly G £ €
yQSald AyGaSNBaal yi NjdzSO SLPFdzNS Gf QB2R defkid §/3R0\ONJIILESR \dimy) O N (
mSdzE &dzA ONB f QS@2ft dziaz2zy RS tF GFAfES
[ Q9 { t i[2dornrbandeégalementle dosagebiologiqueannueldesmicronutriments(vit D, fer, calcium,
LIK 2 & LIKdanstSXP @ | hutitiofinkli2 gésenfantsatteints de handicapR Q 2 NiledrdlogiGue.
[ QF f 0 tpréap@rEneet la CRPsont & réserverau patient instable ou décompensé En effet, elles
restent normaleset faussementrassurantesen casde marasme,qui est le type de dénutrition le plus
fréquentchezlespersonnegolyhandicapées.

2.10.2 Critéres de dénutrition

T / KST tQSy¥FlIyld O6ONARGSNBa RS ftQ9{tDI! b0
Stagnation pondérale et/ou ralentissement de la croissance staturale
Z-score poids pour &ge<2 DS
Epaisseur du pli cutané tricipital < 10émeNd®@ Sy G A £ S LJ2 dzNJ £ QN3IS SiG £ S
Circonférence brachiale < &@e percentile

cCCcCcoc
QX
(s}
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T / KST f QF Rdzt GS
La présenceR Q dadl de ces critéres fait évoquer un risque de dénutrition (fiche pratique Association
RessourcePolyhandicapautsde-Francedisponiblesurle sitedef QI &8 a 2:OA | A2 Y
U La/ f mMc Y3IkYw OKSIT fQF Rdz (S
Pertede 3 kg si IMC < 16 ou de 5 kg si IMC > 16
Amaigrissementle 5% par rapport au poids de référence
Circonférencérachiale < 22 cm si IMC < 16, ou < 25 cm si IMC > 16 (1 cm = 2 kQ)
Diminutiondes ingesta de moitié par rapport a la ration habituelle
Poids< 40 kg (Benigni et al, 2011)
Albumine< 35 g/l
U Pré-Albumine< 0,18 g/l
Maisun IMCnormalou élevéou un bilanbiologiquenormaly” Q S Ep@stingzifénutrition.

[ i ent N e I et et ]

2.10.3 Conséquences et aspexthérapeutiques

Ladénutrition exposetoute personnea un cerclevicieux: les principalescomplicationsétant lesinfections,
la fonte musculaire f o&éoporoseet lestroublestrophiques(escarres)responsablesle douleurs; tous ces
troublesaugmentantiesdépensesils aggraventia dénutrition.

Il faut mettre en placeunestratégieR Q I dutRti®nnelle a deuxvolets:

- A

 Enrichirt QF £ A YSY (/IOBHNAWI i OXNSYNAROKAAASYSYld a2«
(Benigni 2019, fiche pratique AssociatiorRessourceRolyhandicapiautsde-France disponiblesur le site)
u Ajouter des protelnes lait concentré non sucré, lait en poudre lait de cr0|ssance fromage, sa
0SOKIYSts dzzFaz 2FYo2y> YASGGSA RS GK2y3s LI dzRN
U Ajouter des lipides : beurre, huile (en variant les huiles), creme fraiche, pate a tartiner chocolatée,
0 SdINNE RS OF OF Kdz8GS> LIJzZNBS RQl YI yRSaX
U Ajouter des glucides : féculents, biscuits, cles, bouillies, patisseries, chapelure, crumble salé,
LI2 dZRNB RQIF Yl yRS&S LR dZRNBE RS y2A2A48SGGS4z RSEGNRAY
1 Priviiégierf QI LILI2 NI OF f 2 NR ljdzS SG LINRPGSAILdzS £ f QS
U Respecteres golts de la personne
U Aménagerla durée et le rythme deshih 8Sa | f AYSYydFANBSa FFFAY RQS
(éventuellementF NI OGA2YYSNI f QI ftAYSYyldFraGdAazy Sy Fa2dzil yi
U Apporterune aide au repas/ étre souple, ne pas entrer en conflit au moment du repas
Donnerdes boissons ayant un intérét nutritif (lait, jus de fruit® préférence en dehors des repas
U NI & addabBidE alimentaire réelle

c:

1 Utiliser des @mpléments nutritionnels oraux (CNO)
lIs présententun intérét nutritionnel et pratique. Il eg licite de privilégier f efrichissement« maison»
chaquefois que celaest possiblepour éviter la lassitudeet pour des raisonséconomiques.Commeleur
nomf QA y RAGNArScEMplétent » les repaset ne doivent pasles remplacer.lls seront proposésde
préférenceau golter et le soir afin de ne pasamputer lesapportsde la journée.

2.10.4 Alimentation entérale

[QFEAYSYdFdA2y SyGSNItS Sad dys GSOKYyAldzS RS ydaid
voie digestive qui coutircuitent lavoieoraled £ £ S LISNXSG f QF LILI2Z NI RQdzyS Yl vy
RQdzyS ydziNAGA2Yy I REI & AlljddAYRRSEASY RRQ ISR AERYWRS 2dz RQdz
perosy QS &l LI a 2:doutlds dexdégluiticn efus ali®entaire qleslj dzQSy a2A 0 £ Q2 NMX

NI Ad2y RQdzyS RSydziNRGA2Yy LISNEAAGIYG YFE3INB €F adN

T +2AS5a4 RQlI 02NR
U Sonde naso gastrig¢ St fS yS &S 02y o2 doijMNEOEyt D4 4R RSt GilAl
postopératoire, md F RAS Ay i SNOAINNBYyGS y2GFYYSyd Lz Y2yl
GNF YaAG2ANBE | @FydG NBG2dzNJ £ dzyS FEAYSyilldAazy
gastrostomie gi lescomplications fréquentes pouvant étre grawdissuadent de poursuivre ag la
voie oralg
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U Gastrostomie
- Voiepercutanée endoscopique (GPE) ou radiologique dans certaines équipe¥thode
de référence quand elle est possible,
- Voiechirurgicale, si GPE impossible ou si intervention anti reflux associée

1 Indications de la ntrition entérale

U Troubles de la déglutition: fausses routes répétées, pneumopathies a répétition, incerfort

U TNRPdzof S& RS :fefddafinfeMBequilide@yy a2A0 f Q2NRAIAYS

U Dénutrition : en fait souvent la conséquence des 2 premigeessdO K I y i |j dzQAf y S Tl dz

sa survenue pour recourir a une nutrition entérgle

U Décompression gastrique (troubles sévéres de la vidange gastrique avec distension gastrique)
[ Q9{tDI!b NBO2YYlIYRS RS NBEO2dz2NANJ t ddzguSition garvei& y i I ( .
2Nl S RSLI &daS o KSdzZNBa LI NJ 22dz2NJ ow2Yly2 HAMTO 2
compléments nutritionnels orawC(NQ (Rofidal 208).
Il est nécessaire de toujours bien peser les indications avec la famille et lpg®qexpliquer les raisons,
AYF2NNYSNI adzNJ £ Sa I+ g ymémdSadie) B3 ff GSlat ANRSYjidESTEA 2V LA NN,

SGIFLIS GNBA RAFFAOAES t | OOSLIISNI LI NI £ FlLYAEES
personnelLe consetement éclairéde la famille doit étre obtenu.
Lt O2y@ASyid RS {(2dz22dzNBE NI LIJIJIStf SNJ ljdz§ tF+ Dt 9 LISdzi

f QF f A Y-Blajsi paiila Boyche si elle est possible. La GPE ne doit jamais étre une solutioiiitde fa
médical€E Yl Aa yS R2AG LI a siNB LRAaSS GNRLI GF NRAGSYSy

1 La gastrostomie percutanée endoscopiq(@PE)
t aQr3aAxd RS fI @2AS fF L} dzda dziAf A&aSS | OlGdzSttSYSyi
U Contreindications (Heusckel 2015) absoluesy (G NR dzof Sa RS € O2 1 Idz I GA
(absence de transillumination), péritonite- relativesY L2 aAGA 2y RS -co6s@Sad2 Yl
hypertension portale, ascite, insuffisance rénale en dialyse
U Non-contre-indications: chirurgieabdominale antérieure, dérivation ventricufgéritonéale
U Techniques: Bloc opératoire de chirurgie sous A@este court sans ouverture de la paroi
abdominale® 5dz2NBS Y2@8SyyS RQKz2aLAiGlIfAaldAz2zy RS o t
La GPE en 2 tempst de moins en moins réals® L2 aS RIFya dzy LINBYASNI (8§
IFAa0N2PAG2YAS NBYLIXIFOSS H £t o Y2A& L) dz& GF NR | LINEB 2
02dzi2zy | dz O2dzNE RQdzyS y2dzSttS SyR2a02LIAS &a2dza ! D
La GPE en un tempsin bouton est mis ehJNE YA S NBE Ay OGSy idAz2ye [ LI NRA R
FOR2YAYLFES LI NI f QAVOSNYSRAIFIANB RS o LRAYyGa RQl yOl
semaines (Druelle 2010 et JacolS SNBEYy & HamHO® 9f S LISN¥YSler®Be FI AN
moins cditeuse. La nutrition peut étre commencée rapidement dans les 4 a 12 heures suivant la pose
U Complications précoces infection cutanée, pneumopéritoine le plus souvent minime et
spontanément résolutifexceptionnellemenhémorragie digestive, blessure du colon ou du gréle,
fistule gastrecolique
i Complicationgardives : infection du site, enfouissement de la collerette et migration interne de la
collerette ou du ballonnet a travers le pylore pour les sondes, bourgeon fiasia gastrique),
dzt OSNI} GA2Yy RS fF LI NBA 2LI3R&aSS RS tQSadz2yYloOo
Le aux de mortalité globastde 0.1 a 0.3%Faymendy 2015, Heuschkel 2015)

Apparition ouad A NI @I i RGDyaprds Qadtybstomie

[QFGGSAYGS ySdNBE23AldzS Sint dpadiisans Ehnyh® Sles RaQems wD
AAAYATFAOI GABSYSY(d I aaz2 OA S-defluk Letatix déNdgortdlitd & huigksiesfde R Q dzy' S
0.6%.
[ Q9{tDI!b ow2Yly2 HamTt0O NBO2YYIYRS RS yS LI a NBO2?
poaS RS Dt 93X Rdz FF AG RS LddadisBraddFageluia Nisseh erRrémé teragy 2 ND A
NEAaGNBAY(GS FdzE SyFryida lijdA Fdz Y2YSyd RS t QAyRAOI
médical (cf consensus8sSPGHAN).

U Une étude rétrospectie réalisée sur 684 enfants (A&ge moyed @ns) montre un nombre de Nissen

secondaires chez 62 patients1% des cas) en moyenne,20nois apres la gastrostomie avec une
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O2NNBf A2y AAIYAFTAOFGABS SyidaNB f |te ndiBdogidue | (A 2
sévéere (Ponsky®013)

U Une étude prospective publiée en 2018 sur 326 enfants (fellpwde 2 a 1% ans, moyenne 3
Fyaos R2yl p ¢z LINBaSyidalASyi dzy S I GGSAydS yS
apparaissait chez 11% des patientauatRGO préexistant était aggravé dans 25% des cas (Aumar
HAMYyO® {SdzZ a po LI GASYyda omc20 Rd2NBYyid o0SYySTFAOA

1 Surveillance et suivi (Brisse 2013 et Le Sidaner 2016)
[ LINBaSyOS RQdzyS a2 \hedas2adaris® dedagins (haigimire, YiscifebS Waléo,
mer).
9ffS yQSYLISOKS Lkha €I LINRAS R@ikifduW@iton &ntérale de) € | ¢
complément-NEG, pour supplémener la nuit une alimentation ou une hydratation insuffisante le jour)
¢2dzi F NNI OKSYSy i FOOARSY(dSt RS fF &2yRS 2dz Rdz 02c
non appareillé peut se fermer complétement en quelques heures (avoir toujours unyoutd Q I ag,lay O S
défaut, une sonde de Folegn cas de nécessité de remplaceménii  LJ2 dzZNJ O2 y a SNI)S NI f Q2 NJ
Injecter les médicaments sous forme liquide ou piler les cp et les dissoudre et les passer séparément
Rincer aprés chaque passage dediméments ou de nutriments
¢2dzNySN) G2dza €t Sa 22dz2NAR I a2y RS 2dz £ S 02dzi.2y RQdzy
Ly 2NATAOS RS 3 & NRansc vas, Soind IGrauy & Bod géBéradd NB Y Sy (i

1 NB: La jéjunostomie
Lasonde est placée aR St £ Rdz LRt 2NBX RIya S 2Sedzydzyd / QSai
Nissen en cas de RGO massif avec vomissements importants. Inconvédiéfiusltés de mise en place,
déplacements et obstruction fréquente (sonde tréef)

1 Conclusion sur la nutrition entérale
La gastrostomie fait actuellement partie de la prise en charge habituelle de la personne polyhandicapée. Il
faut en poser scrupuleusement les indications avec la famille. Son indication nécessite un bilag cliniqu
(poids, taille, IMC), nutritionnel (clinique et biologique), la réalisation de fiches de comportement
FEAYSYGrANBE 1 NBOKSNOKS RQdzyS OF dzaS | dz NBFdza 2c
déglutition, douleur locale ou générale, hef gastredza 2 LK 3A Sy I Y I dz@| & raasatibry & G I f
RQdzy o0AflYy 2NIOK2LIK2YAljdzS LldzAia RQdzy o0Afly RS RS3f d:
étre multidisciplinaire (gastrentérologue pédiatriqgue, médecins référents, éqelipen accord avec les
parents.
La méthode par GPE est simple, fiable, bien tolétédamise en place de la nutrition entérale entraine une
nette amélioration de la qualité de v RAYAYydziA2y Rdz NRAI[dzS RQAYKI f
nutritionnel, dminution du nombre des hospitalisations (Di Leo 2019), du stress parental et des équipes.
Mais la nutrition entérale par lgastrostomie ne résout pas tout : persistance de fausses routes directes a
la salive, indirectes par RGO. Il conviendra de condiduedzy’ (G NJ @I Af RS fF RS3f
(orthophoniste, équipe, parents) estimportant de penserla gastrostomiecomme« une boucheen plus»
qui permet de se nourrir avecconfort et sécurité.Laboucheoriginelle est toujours la ; si elle ne permet
plusde & QI f A ¥l yansemMdses capacitéssensorielles;sources de plaisir. Pour chaque personne
polyhandicapéesoumisea une alimentation entérale, une réflexion R Q S |j dak thsrcherce |j dz@sk f
possible« R Q 2 ssppser,non pasa manger,maisa godter (Rofidal2018).

2.11 Troubles respiratoires

Lespersonnes polyhandicapées sont trés vulnérables sur le plan respiratoire pour de multiples raisons
combinées défaut de développement du parenchyme pulmonaire, troubles neurologiques de la
commande respiratoire, étroitesse et rigidité de la cage thord8igu a4 02t A2aS>X AYSTFTFAOL (
LINPOf S§YSa RAISaGAFTa adaNI 22dziSa 3IAsySyid f QSTFHU OA Sy (
salivairesle reflux gastralzd 2 LK 3A Sy > f Sa -BIANXNFFEDONBAYat 6 8P ¥ AR 820 f
Les atteintes respiratoires sont tres fréquentes chez la personne polyhandicdpies constituent la
premiére cause de décés (50 a 80 % des détesinorbidité respiratoire est proportionnelle au degré de
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fQFrGOSAY(dS ySdzNPB Y2 (i NAddSaobstréctf s&NdhjMgbentsBusient Nehgridrarf und G &
augmentation du travail respiratoire et de la fatigue musculairgénérale

La prévention et la détection précoce sont essentiell@sdésaturation est rapide et fluctuantea prise en

charge doitétre globale.

2.11.1 Mesures préventives
T [ Q2LIAYA&LGA2Y RS I F2yO0GA2y NBALANIF G2AN

Ellepasse par les mesures suivantes :

u

i

i
i

Adapter les mstallatlons pour permettre un bon allgnement téte et trormméliorer la posture
axialesouvenK @ LI2 12 YA lj dzS LI dzNJ 2 LJGAYAASNI £ QF OGAGBAGS RA
Réduirele décubitus dorsal ou le semeérticaliser ¢rthéses corporelles totales de positionnement
moulées, en mousse épaisse), postures en décubitus latéral et en décubitus ventral abdomen libre
lutter O2 Y GNB I a02ftA2aS LJ12dz2NJ t AYAGSNI £ QF 33INI I G A
des diaphragmes

Lutter contre la stase stercorale chronique pour les mémes raisons

Veillera une bonne hydratation

Evalueret diminuer les influencesirogénes médicamenteuses (dépresseurs respiratoires comme

les morphiniques)

LutterO2 Yy G NB fS& LISNIdNDI A2y &8 NBALANI G2ANBA Rdz &
malacie trachéale fréquentpauses centrales ou anomalies neurologiquesydome respiratoire

de type dyspnée de Cheysfeli 2 01 Sa> LI dzaSa 2040 NHz2OGASSE | I3INT
glossoptose, parfois sur macroglossie).

1 La prévention
ElleLJr 245 | dzaaAi LI NJ f | haiang Bronthifjue f R @S NaD@rdspiz@Brai A
I dza & A OKFLAGNBE HdT ¢NRdzof Sa RS tQ2NItAGS FEAYSYdl
NJ A G

Limiterf S NAaljdzS RQAYKItFdA2Y &bt A@Bl ANS Sl'J a
buccoedentaire, patchs de scopolamme atropine en goutte iinguale chezQ I Rdzf G4 SX A
G2EAYS o62idzZ AljdzS RI ya f Sa 3JflyRSa altAQr ANBaz
Adaptert QI f )\YS)/uI GA2y | dzE OF LI OAGSE RS YIFL&aGAOFGAZ
fausse route

Inclureune priseen charge orthophonique

VeillerF G SYGA@SYSyYylG t dzy LRRaAdGA2yySYSyid Rdz-a02dz Si
RANB | SO dzyS Ft SEA2Y Rdz 02dz 60S ljdzA yQSYLJs OK
respecter les mesures de préweon des troubles de la déglutitiph A SS& t fF LR aAdA?2
boal Tl e2y R StioiR(e ghp8rall 7 tednpd biic¥abey tiblibles de la déglutition)

Evitersi possible la sonde nagm@strique;

Limiter le reflux gastrooesophagien (RGO), si fréquent du fait des données anatomiques de la
jonction dza -astrique et de la gastroparésie, en redressant les postures assises et allongées (au
moins60° de redressement du tronc lors de toute phase alimentairale ou entéale- et post

prandiale prolongée), en évitar#t chaque repaga suralimentation ou les débits entéraux trop
importants, en administrant des inhibiteurs de la pompe a protons contre les conséquences du
reflux et en ayant recours a la chirurgie amflux si nécessaire (intervention de Nisse(@f

chapitre 2.8, RGO)

1 La prévention des infections respiratoires suppose

Lavaccination systématique (Grippe et Pneumocoque)
Les LINR (2 O2 f S & utilRalidh &dash $olitidns hydralcooliques pour les interveants,
YSadaNBa RQAaz2ftSYSyd Sy OFa RS ISNX¥Sa NBaradl yd

2.11.2 Traitements

v dzQ A f aQl 3Aaaa
AYRAALISY &l 6f S t G2 dz

S RS NBOKSNDKSN
aza 2

stimulation basale.
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T ¢NFAGSYSyGa RS deifettions vronwdepMiBosiairesS
[ Sa LISNE2YyYySa LRfteKFIYyRAOFILISSa az2yid S LX dza &a2dz$S
(hyposensibilité du pharynx, mauvaise coordination musculaire).

[ LINBaSyOS RS & peutjddi AyFiraS NJ f Qoriidxafifditinsliedizig@ siRavantdaNy y O |
séanceAprés mobilisations douces de la mandibule et étirements des élémentaciaux, on recourt aux
0§SOKYyAljdzZSa RS RSaSyO2YoNBYSy&Gsz RS RNI mies3S SiG RQS
U 9y OlFla RQFGSESOUlIAAS 2dz RQSY 02 YpulN®Are guimadgie NA LIK
bucconasal (percussionnaire) est efficace pour faire remonter les sécrétions vers la trachée, sans
demander de participation a la personne. On pewssi recourir aux intéressantes expirations
lentes prolongées en décubitus latéral, au drainage postural, aux vibrations.
U t2dzNJ RSaSyO2YoNBNJ £ GNIOKSS Sié LISNX¥YSGHGNB QS
personne, soit des accélérations dexfet/ou une aspiration pharyngée (les aspirations ne doivent
pas dépasser le carrefour des cordes vocales), soit des techniques manuelles dédiées aux voies
proximalegdésobstruction rhinopharyngée par pompage valléculaire, pompage trachéal externe,
touxLINR @2 1j dzSS0 X a2Ad dzyS | A RS «Qofdhdssistk.lj dzS + €I (2d
Les détresses respiratoires supposent une antibiothérapie adaptée et des techniques de
désencombrement. Les techniques manuelles de drainage (toilettegtinoyngée, pompagvalléculaire,
toux provoquée) seront couplées a des techniques instrumentales (aspiration, hyperinsufflation, ventilation
a percussions intrapulmonaires et ventilation non invasive).

Les travaux de drainage seront réalisés dans différentes postureahidés dorsal, latéral et ventral) afin
RQFYSEtA2NBNI £S NBONMziSYSyd LizZ Y2yl ANB Sid f dzi G SN
considérablement la ventilation. La mise en place de ces technigques cherche a limiter au maximum le
recours a une vetiation invasivgsouvent éthiquement discutab)e

1 Traitement des troubles ventilatoires
Lt Frdzi Fdzaaix aQl GadlFr OKSNI £ GNIFAGSNI fSa GNPzt
avec des perturbations du sommeil, de la somnofncRA dzZNy'S I+ SO NI f Sy Aaa
a une hypercapnie, des recrudescences épileptiques ou de la fatigue.

[QFGGSyiGAz2y LER2NISS [-HERREAKXGAE yFEYEFaaYAKRNR DR (A2
tronc sont un préalable grmanent, ainsi que les changements de postiamdifiant la ventilation. Le
décubitus latéral facilite la ventilation du c6té supérieur. Le décubitus ventral optimise la ventilation des
segments pulmonaires dorsaux.

Les temps de liberté motrice sur tapia fortiori avec des mobilisations actives, aidées ou non, de
NBG2dz2NYySYSyids> YsYS aix €1 LI NHAOALI GA2Y RS {1 LIS
fonctionnement cardierespiratoire.

Lesexercices respiratoires utilisant un appareil rekaxa de pression (type Alpha 200 ou Alpha 300),
réalisant des hyperinsufflations, favorigd QS E LI Y & A 2y LJdat [& cage [thbrakkee, livigto A f A &
fS NR&I|dzZS RQSy 02 Yo NB ¥iditdtions tNadrygaes i tijpdzf eroubleS de déity; (i NJ
reflux gastredzd 2 LX$ WS KELISNAEIFIfADEGA2YyE F2yi NBASNBSN ¢
kinésithérapeutes expérimentés.

La ventilation norinvasive (avec interface adaptée) a pour objectif de maintenir ouvertes les voies
aériennes respiratoire a tous les stades du cycle respiratgird faut en discuter le rapport
bénéfices/risques chez la personne polyhandicapée sans motricité volontiespeut étre proposée en
LINBYASNB AydsSytGrzy OKSIT fQSYyTl yu@eddrotbs réspuatiids RS G|
du sommeill ljdzr YR Af SEA&GS dzy Sy O02YoNBYSyid &l tADEANS
salive et privilégier le masque nasal au masque bueasal.
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Quand il existe principalement des pauses obstructives, disaera une ventilation en pression positive
O2yaidlydiS RS y t wmn OYa RQSlIdz t 2NE RS& doiinuauS & Ay
positive airway pressuje

Quand il existe un syndrome restrictif hypercapnique et/ou des pauses a&sipis centrales on essaiera

dzy S OGSy dAat A2y FLILRNIFYyG RSdZE LINBaaizya RAFTTFSNB
f QF LJLJ N3 ilevel pasitive airtvay pressyreen réglant un niveau de pression inspiratoire suffisant et

uneF NB1j dzSy 0S RS &aSOdz2NAGiIS® Lf Flrdzi LI NF2Aa dzy GSYLXM

9y OFa RS RS
Lidzf Y2y | ANB A
traitement palliatif.

A1 GdzNF GA2YE Ay
yadalrtt 0=

iSyasa St FNBldSyisSasz
f Q2 E8

3 Sy 2rés&nBirsl phitaides et wd S E

IQAY ZSadGATlLGAZ2Y y200d2NY S e K ipratiudel ce lglinipacBeyldiditection f & K |
de pathologisO2 YYS S A@YRNRBYS RQILYSSa Rdz a2YYSAft Sikz2
deux déficiences ont des conséquences importantes sur la qualité de vie. En cas de repérage de signes
cliniques évocateurgta A £ S LINP2SG RS @GAS Rdz LI GASYyld aQl O0O2NR
des examens complémentaires pent étre programmés saturomérie nocturne, polygraphie et

OF LIW23ANILKAS® /S yQSald 1jdzQlFLINBEa | @2AN) Ay@SaidailadzsS

du traitement ventilatoire par une équipe experte dans ce domaine sera éventuellement rédfisée.

LINy GAljdzSs OStl Sad NINBYSyid NBlIfAaloftS® [ S RSLMAaA
justifié pour prévenir la famille de la précarité respiratoire et des risques de complications rapides létales

j dzQSYy @dzS RQdzy | LI NBAffF3ISo

ADSO OQBgINSE I GAGS Sy N3ISsS RS y2YONBdzE LIKSYy2YS§y S
respiratoire a prédominance restrictive (importantes scolioses, troubles de la déglutition ayant occasionné
RS (NBA y2YO0ONBdzE SLIA&2RSa RS tualio$ enygadidulierkidrsgue Xes © [ |
épisodes infectieux pulmonaires se repéteraméne a discuter aeef QSy (2 dzNF 3S S S
pluridisciplinaire de la conduite a tenir en cas de décompensation respiratoire, en particulier de discuter
RQS @Sy (i dztohstd&sBoins @wWier i trachéotomie QA y (i dzo F GA2y S t+ @Sy aAt i
5Fya RS L) dza NINBa OFaxz fF RSOA&AZ2Y L)&pies dissussas Sy

I SO tQSGlroftAaasSyYSyid Si ignandde jod 2tyd&duil RaBilye a RéQldey desJS NA
aspiratiors trachéaleginfirmiére, aidesoignant ou autre personnel didment form&elleci peut permettre

de faciliter les aspirations, de limiter les fausses routes salivaires bronchiques lorsquédativatie est a

ballonet, de favoriser le confort broncHaldzf Y2y F ANBS Sy RAYAydzZ yi f QSy02Yo
sur trachéotomie est trés rarement proposéef £ S Sa il LI dza ééhecdidewertilationbrs F I A
RQdzy SLIAA2RS RQAYFSOGA2Y Lzt Y2y ANB I SO LINRAAS Sy

5QdzyS YIYyASNBE 3IASYSNIftSs tSa GNIAGSYSyGa R2AQSyd s
GNIAGSYSYy (s &dzNJ fF o6Fas RQdyl OPYVYSYLSYSYG t 9O HzA M
LISNA2YYSS S RQdzy | O02YLI IySYSyld O2ydAydzo

« Le projet de soins doit étre, au service du projet de vie de la personne polyhandicapée, un questionnement
LIS NJY | y5»EEylsabéth Zucman)

2.12 Troubles urinaires et veésicephinctériens

Signalons au préalable que polyhandicap ne signifie pas obligatoirement inconfinenéK S 1 f QSYy T
f QF ROOFEAUCK S &adzNJ €S aAdS RS Q! & &@6rarcdg A2Bjanchard dai 2 dzND ¢
dépistage attentif dest A 3y Sa SELINAYIF yiG dzy 6Saz2iays tF YAasS Sy d
(avec installation adaptée, en termes de maintien postural notamment), voire une programmation des
mictions a heures réguliéres peuvent permettre a certaines personnghgdicapées de ne pas étre
contraintes de porter une protection permanent¢. KST £ S 3ANF YR 3 Nre2y 2dz C

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
55



Texe du PNDS Générique Polyhandicap

ROAYO2yUAYSYyOS dzNAYlFANB 2y LISdzi LINR L2 &SN dzy | LILI N
RIFEya f QdzNR y & Bonre ydagiatioN.Bt £ bdnrie ltoléranced deluici.
Mais b comportement mictionnel est souvent perturbé par des causes diverses.

2.12.1 Troubles urinaires deauses neurologiques

Il existe presque toujours une anomalie de fonctionnement vésptinctérien chez les personnes
polyhandicapéesDeuxsur trois présentent une vessie instable du fait du défagt A Y KA 0 A GA2Y S
habituellement par les centres corticaux sur le cemtietionnel du tronc cérébral et de la moelle épiniére.
Cliniguement, on observe une pollakiurie diurne et nocturne et des urgences mictionnelles avec ou sans
fuites. Cette hyperactivité vésicale est souvent associée a une dyssynergiesgsiatiérienng(défaut de

relaxation du sphincter urinaire lors de la miction), provoquant une dysurie avec vidange vésicale de
mauvaise qualité (résidu podtA OG A2y y St adzLISNASdzNJ £ mnn Y OKST
YIEGdzNBtt SYSy i | @Srent de iNfacBons uBnaires 2rép&ifioid. ES €aé & dyssynergie
vésicasphinctérienne, le détrusor peut avoir tendance a se muscler (vessie de lutte) avec une possibilité de
compliance (distensibilité) réduite, participant a la pollakiune@ire par lasuite a des reflux vésieo
urétéraux du fait de mictions a haute pression

[ QAYyO2y GAYySYyOS L)Sdzi FdzadAr siGNB Sy tASy | @3SO dzy RS
des troubles sensitifs vésicaux retardant la sensation de besoin etoguant des mictions par
regorgement.

Une échographie vésiagnale de dépistage systématique, surtout chez les personnes trés spastiques,
rechercheradonct QSEA 4GSy 0SS RQdzyS S@SyidzsSttS @SaairsS RS f dz
possibles anomalies du haut appareil urinaire dans ce cas (reflux wéisitéral, dilatation pyélocalicielle,

lithiase).

Devant ce type de dysfonctionnements urinaires neurologiques, on privilégiera les traitements
médicamenteux visant a limiter la dyssyge vésicesphinctérienne et la rétention, a savoir les
thérapeutiques alphdloquantes (ex :Alfuzosine, Tamsulosine...). Les fuites urinaires par urgenturie
LISdz@Sy i S@Syi(dzStfSYSyld 2dzAGAFASNI €I LINSlifer@diide, LJG A 2 ¥
Chlorurede G NB & LJA dzY X0 Sy adz2NBSAftflFyld SGNRAGSYSyd fQlFoa
constipation, rétention urinaire, sécheresse buccale. Les autres recours, a savoir hétérosondages,
AyO2yliAySyiliazy OKSI -utalk aupar Sphinctélotbidiel dsfitivé), sdériGatios y R 2
urinaire non continente type Bricker, sont a discuter au cas par cas avec une équipe spécialisée €n neuro
dzNRf 23ASd 5Fya fF YS&adz2NB Rdz Ll2aaiofSzI 2y ipk®AiSNI
O2YLIX AOFGA2ya t Y2@éSy 2dz £t2y3 GSNX¥S O0AYyFSOGASdzAaSaA

2.12.2 Autres causes de troubles urinaires

1 Les causes possibles
U Laconstipation,
LQ S E A ROIE@Se gritative » quelconque (inconfort ou souffranskysique),
Certainsmédicamentgnotamment avec effet anticholinergique),
Une infection urinaire non démasquégurveiller toute modification de la fréquence mictionnelle,
RS ftF O2dzZ SdzNJ 2dz RS f Q2RSdz2NJ RSa& chimkmestder 2 dz
comportement, modification de la température de base),
U Lestroubles comportementawd O2 YLI2 NIISYSy & RQdzZNAY | GA2Y Sy NI L
sans lien avec un dysfonctionnement véssphinctérien).

[t ent i ant N e

1 Examens éventels (cfchapitre 3.2.2, tableau desuivi des PPH
Le suviR2 AG aS oF&SNJ adzNJ £t S&a StSySyida OftAyAljdsSasz a
chronique le plus souvent, et sur la surveillance réguliere du résidunpictibnnel par échographie sus
pubienne bladder scapvoire uneéchographie vésicdl By I £ S £ f I NBOKSNODKS RQly
dNAY I ANBS LRYyO(GdSttSYsSyid Sy tQloadyos RS ardysa d
de méme du bilan biologique rénal.
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2.13 Troubles du sommeil

Les troubles disommeil de la personne polyhandicapée sont assez peu décrits et insuffisamment pris en
compte malgré leur fréquence et leur retentissement souvent important sur la personne et sa famille.

[ QL/ {50 OLYOGSNYIFGA2Y It /I a&isksubdivisibr@d@SD 2004 Chdz &S L) 5
personne polyhandicapéed est possible de distinguer schématiquemergrdupes

2.13.1 TroublesdusommeilR Q2 NA IAY S 2NABLF YAl dzS

1 Asuspecter si

U SigneRS R2dzf SdzNJ Sy LINBYASNI f A S@mlvaiénh) 2SO0 A FSSa LI N
U Eveildongs > 15 min, surtout dans la 1ere partie de nuit, temps de sommeil digninué
U Sommeilagité entre les réveils,
U Hyperactivitédiurne anormaleet/ou troubles du comportementou au contraire fatigue diurne,
siestes inopinées,
U Cassurale la courbe de poidstaille,

U Ronflement Y2 NY I f X K@LISNERAzZRIFIGA2y o0a@yRNRBYS RQlLI)YSS
1 Les causes
U Douleurlj dzSt £ S 1jdzQSy a2Ad f Q2 NR 3 AgigSes (spastitiie Kdydtasi&®] A |j dzS
douleurs neuropathiques, syndrome des jambes sans¢pas a0 2 YIF 02t 2 3A1j dzST hw

U Angoisseet stress social et familial, fatigue parentale,

U Troubless yEASdzE f 2NB RS f QSYyR2N¥A43aSYSyids (NRdof S&

U Crisegpileptiques: perturbation de la physiologie du sommeil,

U Médications antiépileptiques et autres médicaments entrainant une somnolence diurne
OKeLI2GAldzSazx FydA ,FffSNBAdzSas FydlFfaAaljdzSaxo

U Psychostimulantdans la journége

U Siestetrop fréquente ou polongée et lever trop tardif,

U Inconfort(couche mouillée ou souillée),

U Parasomnie¢cauchemars, terreurs nocturnes),

U Perturbationsextérieures (lumiére, bruit),

U SyndromeRQl LY SSa Rdz a2YYSAEt o{! {0

U Maladieschroniques associéesertaines (sphéerespiratoire et cardiaque) se décompensent plus

volontiers la nuit et peuvent entrainer un tableau de somnolence diurne excessive.

2.13.2 TNR dzo f S FallaRd® dut ry@hing jéur/nuit

1 Signes cliniques

U DifficultésRQSYR2NXX a8 SNBY RS f QS y RahNide ded SiMdi gxticateutsS OS
existants: ceprocessupeutétreRSTA OA Sy i OKSIT t QSyFlryid LRfeKlyR

U Fragmentationdu sommeil avec réveils fréquentgycles de sommeil courts comme chez le petit
enfant = rythme ultradien en libre cou¢syndrome hypenycthémérab LJ- NJ SESYLX S OK:
non-voyant (un rythme ultradien est un rythme biologique se présentant avec une fréquence
supérieure au rythme circadien, car de périodes de quelques minutes a quelques heures, soit une
fréquence pluruotidienne),

U Pertedescyclesveilld 2 YYS At = | nversion$obrouNs Y S

U Retards plus rarement avances de phase® NNB a L2y R yid t dzy RSNB3If SYSy

1 Lescauses absence de donneurs de temps
hy LI NX S A Oksynéh®nsdteQrs éxterSeg (Thallafmé& 2004, Teulade 2017)
AbsenceR QI £ i S NJE huif @BrvogadtsizNJ
AbsenceRQlF OGAGAGS LIK@aAljdzS RAd2NYS adzFfAralyidsSs
Repasion donnés a heure fixe (alimentation fragmentée ou nutrition entérale continue),
Mauvaiserépartition du sommeil sur les 24 heures (levers tardifs, siestes prolongées ou trop
fréquentes, role défavorable des médicaments agissant sur le systeme nerveux central),
U Mauvaiseappréciation des donneurs de temps sociaux li€ au déficit cognitif

[ i e i
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A noter des anomal&spécifiques du rythme veillesommeil dans le syndrome detR (perte progressive
RS f Q2 NBI gyided (i 2 yt 2 2 "3y RikBeWSllecsarimgibr@gunen), ye syndrome de
Smith Magenis avance de phasgnversion du rythme de sécrét de la mélatonine), rythmes de veille
sommeil irrégulier¢Challamel 2004)

2133 TNRPdzof Sa4 Rdz a2YYSAf RQ2NAIAYS NBALIANI G2A

1 Deux stades
U Syndrome de résistance des voies aériennes supérigl@B¥YAS)augmentation progressive de
f QSTFF2NI NBAWERNIKEZRMNES YXISES & ya -yidaNR FZi Ad2d¢A CRdz RR
réveil qui permet la normalisation de la respiration mais fragmente le sommeil.
U {@8YRNRYS ROQI L¥ASSapitepbsiractwy (RASE § QI LIy S BterQ@igh e £ S 0
GSYyGUAtlFdA2Y RQdzyS RdzZNBS YAYAYdzYy RS mn aS02yRSa

1 Clinique:
U Ronflementnocturne sonore + somnolence diurngonflement puis interruption du ronflement
par une apnéepuis reprise respiratoire sonore avec agitation
U Respiratiorbuccale, oreiller mouillé, sudation nocturne,
U Céphaléesyt GAY Il £ Saz GNRdzofSa O023yAiGATaA Rlya I 22c
anormale, troubles du comportement, siestes inopigée
U Sommeilgitéc parasomnies

1 Causes
U Hypotoniedes voies aériennes supérieures, atonie du voile du palais, phatyagwéomalacie,
hypertrophie amygdalienne, atrésie choanale, anomalies crfatimles, hypoplasie faciale,
Incoordinationoro-pharyngée, role du reflux gastara 2 LIK | 3 A Sy
Maladiesneuromusculaires avec ou non atteinte du tronc cérébral,
Maladies de surcharge notamment les mu@mlysaccharidoses, hypothyroidies
Maladiesgénétiques

(eI e i e il

1 Diagnosticessentiellement tinique
t I Mharhn@se firerrogatoire des aidantsyne fiche sommeilé £ Q2y LJSdzi aQF ARSNJ t
«troubles du sommeil et handicaptéléchargeable sur le siteedRéseaulucioles reseaulucioles.org.
Les troubles mécaniquesB & LIA NI 12 ANB&a RS G(GeL)S | LlySSa& Rdz a2YYSA
nocturne de la SAO2 (Stagnara 2011), la confirmation pouvant étre réalisée par une polygraphie. Une

polysomnographie, difficile a réaliser dans la cadre du polyhandicap, pétngaréalisée si un doute
subsiste. Un EEG de 24 heures pourra étre utile en cas de suspicion de crises nocturnes.

2.13.4 Prévention et taitement des troubles du sommeil

1 Prévention

U Donneurs de tempslk QU A2y & dzNJ f QBuhBanNE Y peisyhnBe/ dedoriglrs de
temps (chronothérapiey I LILINBYRNBE t € LISNER2YYS t &aQSyR2N
entre sommeil et sieste sur 24 heures, couchers et réveils a heures fixes, rituel du coucher, objet
transitionnel, température, bruit, lumiére, hees des repas, activiséphysiques et ludiques.

U Prévention des causes organiquemstallation nocturne confortable, prévention des phénomenes
douloureux, action sules troubles du comportement.

0 Luminothérapie personne polyhandicapée voyante, en dastroubles du rythme veillsommeil

1 Traitements médicamenteux
Les hypnotiques ne doivent étre utilisés que de maniére tempor&ing LINBFSNI yi f S& R
courtes. Les benzodiazépines peuvent avoir un effet paradoxal.
La Mélatonine donne déons résultats chez la personne polyhandicapée, plus particulierement dans les
(NRdzot 834 OANDIRASYE [[dzQ8ft8 NBAGIANB® [+ LINBASY
aStlriaz2yAyS o6FasS Sad LINBTSNI o feSontelds Eveild8adrlieud doRuE S i
Elle doit étre administrée % heure a 1 heure avant le coucher
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9 Traitement des apnées du sommeil
U0 Arrét des médicaments pouvant entrainer une hypotonie pharylaggngée
U Adénoidectomie; chirurgie de la luetté chirurgie maxillefaciale
U Ventilation non invasive (VNI)dans ce cas une balance bénéficue devra étreévaluée le
traitement devant apporter une amélioration suffisante de la qualité de vie diurne pour équilibrer
fI O2Y NI AYy (i SINMIQANR yORST &fS t IE&NB2YYS &l ya
ventilation toutes les nuits (Teulade J, 2017)

2.14 Troublesvisuels

«On estime que 80%e notre perception du monde extérieur est visuell@Meyniel P.YRobert 2017)
La vision constitue un systee neurosensoriel complexe participant largement aux capacités motrices,
cognitives, relationnelles et sociales de la personne polyhandicapée (Jacquier 2017)
U Lavision participe au contréle de la posture et des mouvements
U [ QI y et stidull visuelsgrmet le développement de la motricité fine
U LesNBLINBaSyidlrdazya YSyidlftsSa Si tQSELX2NIdA2Y O
L23aA0ATAGS RS YEAGNRASNI f QSY@ANRYYSYSy

2.14.1 Prévalence et aspects cliniques

5Fya fQSidzRS 9! [ t[1 X fF LINBGIfSyO0OS RSa (GNRdzmf S5
précision sur les troubles présentés.

58dzE yAOSlIdzE RQFGGSAY(dS &az2yid LlaaArotsSa oW Ol dza SNJ
le niveau central (nerfs périphériques et centres nerveux divers).

1 Atteinte périphérique

[ QdsaniemdlLdBidzi s GNB L2 NI SdNI RQFy2YFf ASE Y2NLIK2E 2 3A j dzf
aussi aun/une cataracte, décollement de rétine, eczéma de paupiéle I Sa LI GK2ft23AS4
S2y3aASYAl(ltSa 2dz O2yasSldsSyosa RS (NI dzyhiaravysa 2dz

stéréotypies parfois.

Les mouvements oculairgsermettent le regard, qui peut étre utilisé comme outil de communication
interhumaine, voire méme comme contacteur pour utiliser un ordinateur et élaborer une communication
FEAGSNYFGAGS t QO 6aSyQB&faR@ue leskmodvenieiis oglfild pufssent étrg dzNJ
dirigés volontairement et que le fonctionnement des aBn® & R Sen fpadtidiAier des muscles
oculomoteurs ne soit pas perturbé, ce qui peut étre le cas lors de crises épileptiques ou de paralysies par
hypertension intracrénienne (HTIC), ou de toute autre pathologie comme les nystagmus ou les syndromes
cérévelleux par exemple.

1 Atteinte centrale
Les voies neurologiqueslS dz@Sy i s GNB (2dzOKSS&a LI NJ dzyS LI GK2f 23A
GSYyGSNI RQSELIX 2NBNJ £ S&a @02A8a8 2LIiAljdzSa o6F YLzl GA 2y
reconnaissance visuelle, troubles des fonctions visuelles percemtignitives, absence totale de vision
consciente), la voie occipiiodr NA St S o0@2AS RS tQlylrfteasS Si RS f
visuaspatiale, et la voie occipittemporale (voie de la reconnaissance visuelle et de la vision focale) dont
les atteintes entrainent des agnosies diverses, mais aussi une imprécision du geste et des troubles de la
fixation.

2.14.2 Dépistage et observation
Lt S40 (GNEA RAFFAPAL S QOEBSt 828 N1 § HSOF LNOBOGSA DA & dz
de communication de la personne polyhandicapée, qui entravent la compréhension des consignes et la
NELR2YyAaS FdzE ljdzSadAazyad Lt F I dzR NI R2 Yy ©® coapieAdési S NS &
Y2dzdSYSyida Llaarof Sa LJ2dzNJfI LJSNﬁzny LRt eKlFyRAOLI

LJSNﬁzyyém wSOZ;/;/I-)\[’]NJS f I zyyl;\ yéé LJNE'-FIet;/S RS
tQSI‘éLdﬁésl\l;lhﬁérﬁsSetdeméAéNS 3$y$NJfS a yi\NJ fQSyEII-EISYS)
demain.
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Ces examens nécessitent un temps, un environnement et du matériel adgp@S E| YSy LISdzi LI
fait au lit du patient avec du matériel portatif. Des ophtalmologistes, aidoptistes formde)s a ces
G§SOKYyAljdzSa SiG lé&lyid fQSELSNASYOS RSa LISNa2yySa LJ
correcte.
U [ QSGdzRS RS fF NBFNIOGA2Y R2A0G sGNB (SyisSS aea
hypermétropies, asgimatismes, et les asymétries réfractives importantes entre les deux;yeix
le plus t6t possible dans la vie pour que la maturation du systeme visuel se fasse sur des
informations les plus normales possible, puis régulierement et lors des modifications d
comportement.
U [ QS dzRS Rdz OKI YL @A adzsSt Said NBIFIfA&ASS LI N RSa v
U [ QSEl YSyYy RA NB @éilacBrpictivé.die dalchin@d\dd &ristallin (cataracte), du fond
R Q d#edollementet autres pathologies de la rétine) est primordial mais souvent diffidéeplus
rarement possible il doit étre pratiqué sous anesthésie générale.
i 584 SEIFYSya O2VYLX $Y§yijl ANBA az2yid |ljdzSt ljodzSomt2 A &
les pai Syﬁfxéf & S@P2ljdzSa @AradzsStazr fQSt SOGNBNBUAY?2

y
3N
4dALIAOA2Y RQIHGGSAYGS GAadSttSs ljdzA yS LiSdzi N

L

G2dz22dz2NAE RS f ASy RANBOUG S yunéFthdo§eaindivigualidee.t A S &

AVrRStft RSa | )\y 1Sa OradsStfSa LJNELJNBYSYU RAGSAS
Sy NI Aazy RSa GNRdzot Sa O23yAlAFasz Sy LI NIAOdzZ ASN
fSa FOGAGAGSAE RS NBO2yylAaalyoOosS @Aédzéffs Si RQl
possibles doivent étre recherchées, et un long travail coordonné de tous les intervenants permettra de
mettre en place les compensations qui permettrant f I LJS Nﬁzyys L2t @K yRAOI LIS
O2YLISGSyO0Sa @radsStfSa SiG RS aQSy &SNIIANI adzNJ dzy L

2.14.3 Prise en charge

Apreés la résolution optimale des problématiques ophtalmologiques, corrections optiques, chiairgie
évaluation compléte des possibilités générales de la personne, les professionnels de plusieurs disciplines
(orthoptistes, ergothérapeutes, psychomotriciens, éducateurs, infirmiers, AMPs-sddignants etc.) vont
devoir se concerter pour comprerfir f QSy aSyof S RS& GNRdzomfSa Si 4SS R:
2dz RQIFIYSEA2NI A2y RS I @OAS ljd2iARASYYySo®
La compensation des incapacités visuelles a partir des capacités de la personne sera recherchée par un
travail pluridisciplinaire sur les thémseasivants:
U Lamotivation a regarde¥ ljdzr t A0S RS f QSY@ANRYYSYSyYy(d @AadzsS
compris la posture favorisant le regard
U LeNBLISNI 3S RSa Y2dz@SYSyia RIFEya fQSY@ANRYYySYSyl
communicaion que cela permet
U Lad GAYdzt F A2y @AAdzSE £ S LISNA LK S NR |j: gaBnedix sfrdcturésS 6 dzl
de Bullinger)
0 LesLINBFTSNBYOSa OradsSttsa AYRADARISEt S4a RS OKL |j dz
individuel
U [ Q Syidmidt régulier et toujours identique, pour des activités de communication ou de
locomotion mettant en jeu la vision, en fonction des possibilités de la personne
U [ Qdzi A dermatérigls d& gompensation, informatiques ou non

Une ressource important& & 0 RA&aLRY A6t S LIRdzNJ f QSyaSyoetS RSa LI
familles,ainsi quedes professionnels qui travaillent avec eug Centre National de Ressource Handicaps
Raresde LooG9 [ S / bwlw aQF RNB&&S | dzEendeliSvisBeley ((&Bité, basdels & Sy
vis2y S (GNRdzof Sa ySdzNB OA adzsSt & cettel asshRatibh HeShanditaps RS ltrékzi NB 2
complexe, toujours singuliére, souvent intriquée a des troubles de la relation et de la communication.
Chaque situation @s un environnement particulier est unique et implique la coopération de plusieurs
partenaires Coordonnées CNRHR LA PEPINIERE 8 allée GLATIGNY 59120 LOOS, tél 03 20 97 17 31).
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2.15 Troubles auditifs

2.15.1 Prévalenceet aspects cliniques

Seule une enquéte épidémiologique récente (Rousseau 201 effectuée sur 875 personnes
polyhandicapéesnous donne une prévalence de 6%, contre 28% pour les troubles visuels. Une étude
personnelle au Centre Antoine @ 9 EdzZLISNE RS Sy RAY f $meaW8%f OcHU 3
U Définitionde la surdité: élévationdu seuilde perceptiondessons,quellj dzQs8itfe degré.
U Degrés de surdité (Annexe4, cf en liench2.15, Tableau ).
U Surdité de transmission et de perceptioffAnnexe4, cf en lien avechapitre 2.15, Tableau 2,
localisation de la surdi}é

Les surdités permanentes chez la personne polyhandicapée sont de type perceptionnel et leurs causes
recouvrent certaines pathologies générant a la fois un polyhandicap et une surdité, souvent profonde
U Atteintes anténatales infections virales (rubéole, CMV), maladies dégénératives (cytopathies
mitochondriales), syndrome CHARGE
U Périnatales souffrance périnatale anoxie, prématurité, hémorragies cérébmeéningées, ictére
nucléaire
U Postnatales: ménirgites, méningeencéphalites, traumatismes craniens
Néanmoins, il ne faufpas oublier les surdités de transmission, transitoires le plus souvent, soit par
obstruction (bouchons de cérumen, corps étrangers), ou otite-sgliqueuse, otite aigé infectieuse wire
otite chroniqueY (G 2dzi SO2dz SYSyid RQ2NBAftS AyvYLzasS dzy SEI
récidivant.

2.15.2 Dépistage de la surdité

1 En période néonatale
[ QFNNEGS Rdz o b2@SYONB Hnanmn NBEf I (nmE del dépistijel& la S NJ R €
Surdité Permanente Néonatale (SPN) rend obligatoire le dépistage de la surdité chez le nrogveau
maternité ou en service de néonatologpar des méthodes objectivesi non.
Moyens: Oto-BEmissionsAcoustiques (OEA) ou Potentiels Evogééslitifs Automatisés (PEAAYoir leurs
indications et leurs résultat@®nnexed, cf en lien avechapitre 2.15, tableau 3.

U Protocole: Un premier test est effectué (aprés #@ures de vie pour les OEA et dés J 1 pour le
PEAA). En cas de positivité,rertest est effectué avant la sortie de maternité et en cas de nouvelle
positivité un bilan électrgphysiologique complémentaire seedfectué en milieu spécialisgisant a
LINBOAASNI f QA YLR NI I y O& apprécisr uiegptsible gaficipdioh certraleNR A G S
P2 0SYGASta S@21dzSa | dzRAGAFA Rdz GNRBRYO OSNBONI
RQdzyS I dZRAZ2YSGNRS 4d0280GASS 6SGdRS RSA. NBF Oh A

U Idéalement la confirmation du diagnostic est possibleN® o 2dz n Y2Aazxz f QF LILJ
voire une implantation cochléaire dés-18 mois

91 Dépistage de la surdité @rés la période néonatale la surdité est méconnue

U [2NB RS I NBOKSNOKS RS { QS i-sehdoeBdbiSéte Rrarquel2 f & K I
systématiquement.

U La surdité estdans ces casle diagnostic souvent tardif. Elle est un-andicap passant souvent
' dz RSdzEASYS LXFyXZ RSNNASNB fSa LINRBofsYSa Y22GS
sourd peut faire illusion par@| dzi NEa adGNF §S3IAASE LI2dzNJ SYGNBENI Sy
contraire présenter des troubles du comportement ou un retrait autistique par déprivation
sensorielle et masquant leur origine réeelle.

U [ Q20 aSNIF A2y LINRf2y3ISSRESE QNBézQida Jarilialk u f QSy
professionnels est donc capitale (Leman 20fidhe site Association Ressources Polyhandicap
Hautsde-France :

- [ F2yO0dAz2y RQlIfSNIS 0a2dz2ND&leprésgr@geNSE Sy RSK2N.
- Lapersonneréaght £ S t f QF LISt RS & 2cfmptahiBlig 2 Senstdes@ 2 A E
mots ?
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- Percoitelle la voix chuchotée hors champ vis@el
- Entendelle dessons aigus (clochett®[Sinon, la personne af«Q A NJ RQriaiy e $sUR NB
comprendre faute de perceptn des aigu$.
- Comprendt-elle mieux en regardant la personne qui paledz a A f w2y | 002 YLJ 3\
gestes?
En cas de doute, une orientation peut étre donnée par le médecin généraliste (orientation aux jouets
sonores calibrés, diapason), mais b y a dzf G GA2Yy | dzLINB & RQdzy hw[ KI 67
F SO NBFtA&alFGA2Y RQdzyS FdZRRA2YSUNRS adzo2SOGABS o0S
adzA @AS RQdzy oAfLy StSOGNRBLIKeaAz2ft23Al dzS

T LasdzZNRAGS RQIF LI NRGA2Y GFNRAGS® [ LINBaoel O:
EleRSGASY (G 3FJsylyidS t LINIAN RQSYGBANRY cp Fyaod [ Q|
plus en plus marqué

2.15.3 Prise en chargees surdités

Les surdités de perception doivent étre appareillées le plus tot possible, deReur 3y 23 GA 0 Ys YS
GFNRAFZ 1jdzQStfSa a2ASyid oA 2dz dzyAfFGSNIf Sao

/ SLISYRIFyd £ QFLILINBAfEIFIS Sad LI NF2Aa Y &dzLILJ2 NI S
(sousO2 NNBOGA2y 2dz £ f QAYBSNES Ay O2e/afbtatiyie.la éaucdtiaz A f

est également difficile et les temps de rééducation doivent étre courts en raison de la labilité attentionnelle

RS fI LISNE2YYS® 5Fya tF 22d2NySS f QF LILI NBaxf | S50 RY
supporté, £ OSNIFAya Y2YSyida LINBOA Exclusizen@ntddzfa pdrsarhg. LIS d;
[ QF LILI NBAEf13S LINI FARSE |dzZRAGAGSE G2ANB LI N AY
RQFf SNISS dzyS LISNDS LI A spatiaRuhe dorndbigadioh hifofivé 8nélSdieide ld S Y LI2
G2AEV0 | SO f QSALRANI RQdzy f I y3F3S LIk dzAa 2dz Y2ZAy&a O2

Des aides a la communication (voir ce chapitre) sont également mises en place, images, pictogrammes,
MakatonX

Toute personne appareillée doit bénéfigietans les preh SNE (1 SYLJA RRBRQdz0N$ LIBIR MEOA fi
auditive par un(e) orthophonisteet RQdzy’ & dzA @A hw[ X | dZRA2LIK2y 2t 2 3 Alj dzS .
fSa Iya LBRdz2NJ aQl aadzZNBNJ RS f QSFFAOIOAGS SG RS I o

2.16 Troubles de la communiden

La communication est fondamentale pour tout étre humain. La personne polyhandicapée se trouve
RQFdzii yi LJX dz&a @dzf ySNF o6t S 1jdzS ab 02YYdzyAOF A2y Sai
et cognitifs qui caractérisent ce handicap conxglédécret N°201-882 du 9 mai 20%.

La personne accédant peu #angage orglsa communication reste souvent ngarbale. Elle passe alors

par la posture, les mimiques, les regards, les intonations, le pointage, le comportement, eupaaftssi

perturbés par les troubles moteurs et sensoriels, ou par des événements indésirables (environnement,
R2 dzf SdzNB = Crudefiel 20i8Rpatiois QA S/ SNI 2 Odzii SdzNJ &S G NR dzdS RSa S
fI LISNE2YYS SELNRSambigie (CaaMghie 20lIJNE 6 S RS

Pour autant, la personne polyhandicapée communique et doit étre reconnue comme un étre de
communication, inscrit dans les échangbdsonvient également de soutenir les échanges avec les fréres et

a dzdzNB LJ2 dgbentlfadmids iméillelrddzconditions possiole pas renoncer a communiquer.

« La personne polyhandicapée dispose sans doute d'une pensée particuliere qui nous échappe, de l'ordre
de l'intelligence sensible (Zucman 2011).

2 Décret n° 2017-982 du 9 mai 2017 relatif & la nomenclature des établissements et services sociaux et médico-sociaux
accompagnant des personnes handicapées ou malades chroniques
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2.16.1 Principes de base de la comunication avec la personne polyhandicapée

Pour communiquer, la personne polyhandicapée dépend de son interlocuteur. Elle ne peut étre entendue
jdzS aA fQFIARIFIyYyd | O0OSLIWS RS ftQSYiSyRNB>X Sy fdzA NB
donner les outils utiles, en évitant les interprétations rapides, souvent génératrices de contresens, en
LINA A f SIALY(H f QSELINB A AA 2 S RABSisavBng 2ed Bdyfed, lesS flersoRrmdsi N,
polyhandicapées nous apportent incomparablement plus d¢oet ce que nous pouvons leur offsir

(Tezenas du Montcel, 2017)

[ QSaaSyiAaSt Salid RQsiNB O2y QI Ay O@SKEdzS S LIISKE Dz § S
actes du quotidien, qui doivent étrefacilités, pensés et parlés(Crunelle, 2018, Chavaroche, 2017), que

asS O2yaildNdHzZAaSyd tSa olaSa RS tF O2YYdzyAOlI GA2y Si
Certansoutiisi NBa aAYLX Sa RQStF02NIGA2y S O02YYS dzy OF KASI
passeport de communication (Cataix Negre, 2017) donnent un contenu de communication avec la personne
resituée dans son histoire personnelle, et perteat de donner a la communication sa fonction narrative
(Chavaroche, 2017).

2.16.2 Moyensde communication possibles

[ QS vy & &e¥«@mideS» a la communicatiorest regroupé sous le concept de Commutima Alternative
Améliorée (CAALaCAAS YSG Sy LI I OS t LI NIAN RQdzyS SOt dz
cognitive (Beukelman et al, 2017), puis des capacités de communication, a la fois sur le versant réceptif et
sur le versant expressiiCrunelle, 2018), menée en concertation étroite entre les aidants naturels et
professionnels. &vec le temps, les personnes les plus proches des personnes polyhandicapées
LI NDASYYySyid t RAFFSNBYOASNI OS |jdzA Sceiui rRabifestemaeNR NB
SY2idAaz2y 2dz OS | deAQ Syachs afdl  jGi2Sy TNRRAGS HISR Y Sy i NB f Sa

j dzA  LISdzi s GNB a2dz2NOS RQdzyS 02 WwBIES2gIT)A 2y YSAf f SdaN

Les outils de communication alteative et améliorée sont construits a partir du vécu de la personne, de ses
envies, de ses besoins, de ses émoti@igzi A f AdSa LI N f QSyaSyoftS RS& | Al
Dans une démarche multimodale, tous les types de moyens peuventsird t A 8 S& 6/ &dire AE w1
la communication par la sensorialité (Frohlich), le langage du corps, les signedaogua des signes
francaise I(SK, les codes signé€haque stratégie positive que la personne utilise dans une démarche de
communi@tion doit étre reconnue, encouragée et reprise par tout interlocuteur, et parfois adaptée a

f QA Y (S NUseQQezodezeth éte en mesure de communiquer avec les membres de sa famille de
Flhe2y ONBSE STIRMNIGBSSE 2 A Y R @¢ idaildeiicurs iRcdNbs KBBUkSndan ét @S O
al, 2017). Les aides techniques, méthodes mobilisant du matériel, doivent étre utilisées en complément,
elles peuvent étre ou non technologiques. Elles vont du chbtdeau de liaison aux outils les plus
sophistqués

Pour aider la personne a développer sa communication, chaque intervenant doit aussi étre informé des
nouveaux mots ou idées visés, et de la stratégie chdisieOK | Odzy dziAf A&S NBIdzt AS |
f QAYI 3S 2dz S LA Gly2 2NNIYIYASE | NEIG SO/SdzZ)j da@Adil S @2 1) dzSd [/ Q
peu a peu, la compréhension du nouveau concept, et, @&, son expressionAinsi, grace a une
20aSNBFGA2Y LI NLFISSE SaG F@SO f QF LIJIJzA P del 2 dza
communication individuel sera élaboré et entrera dans le projet de la personne. Il pourra étre mis en
dzdz&NB LI NJ (i2dza OSdzE ljdzA Sy d2daNByid tF LISNAR2YYS |0
R2yyS RS& aAidySa R PersorinaliddlideNidi geSonngldévier? sobpagsépartdpiuk dine
autonomie plus grande.
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2.17 Troublesthymiques,comportementauxet psychiatriques

L € & deb Jrdubles du comportement, comportementperturbateurs, comportementsléfis,
comportementsproblémes chez lgsersonnesolyhandicapées

Le terme «comportementdéfi» a peu a peu remplacé le terme detreubles du comportement

montrant que ces personnes avec de tels troubles se pos€ne«'YS RS GOSNA Gl o0fndda RSTA
A0 NHz2OG dzNBa RQIFOOdzSAt S t fQAYGSANIGAZ2Y O2YYdzy!| dz
permettant de répondre aux besoins de la personne déficieneambert 2003)

Deux travaux récents font la synthése sur les difficultés du giggii A O &aluatidh Sde €e®
comportements perturbateurs, sur la complexité de leur accompagnement et la gravité de leurs
conséquences pour les personnes et leur entouragees comportements perturbateurs chez les
personnes ayant des lésions céré&al | Olj dzA 4 Sa @l pyeventibn @NEi® erRcbargs

(Haute Autorité de Santé, HAS 201et) plus récemmentSy Hnamc I f QOELISNIAA&AS L
intellectuelles, dans plusieurs chapitres.

2.17.1 Une pévalence élevée desomportementsdéfis
f & | LSdz RQSGdzRSa I SO RSa aASNARSa adzFFAalydSa Lk
L dza a2dz@Syd &dzNJ dzy GeLlS RS (NP dz f S prévalenc® ges LI2 NI
comportementsdéfis est élevéechez les personnepolyhandicapéeset avoisine30% Méme si ce clfire
représente une certainapproximation), il est élevé.
Deux autres données fombnsensusOSa G NRdzof Sa &az2yd RQlFdzil yid LX dza ¥
intellectuelletres sévee, et ils se voient dans prés de traisiarts des cas chez une personne handicapée
de sexe masculin

2.17.2 Un diagnostic difficile

1 Une réflexionpréalable
[ &AbGdzZ GA2Y RS LRteKFYRAOFLI FI@2NAAS  QF LILI NRGA
raiy RS f SdzNE RA T FasQaziseulSrdent BRQ déRdiehdddn paktitulied riBentalpmais
aussi a leur acceptabilité insuffisantke la part deleur entouragesocial de la société.Le trouble du
comportement ne doit pas étreconsidéré uniguement comme un trouble inhérent a la personne
KFYRAOILISS YIAa O2YYS S NBadzZ GFrd RQAYGSNI OlAz2ya

1 Identification des troubles du comportement
Elle nécessite
U Une observation partagée, prolongéd.J- NJ iteSdesi Professionnels accompagnant ces
personnes, avec les parents, les familleet SO € QF ARS 20t A3 -2 ANB
psychiatriques
U 5 QS {unédorinNihication avec ces personnes quiy €3tpas simple
On distingue trois grandesatégories de comportemenidéfis: les comportementsRddto-mutilation,
fréquents chez les personnes polyhandicapées, les comportements agressifs et les comportements
stéréotypés, sans oublier le retrajigui passe trop souvent inapercu.

Cesli NP dzof $4 Rdz O2YLRNISYSYy(d &a2yi (NBA -patBottgies i Ay (
Cependant toute modification brutale du comportement doit faire rechercher une cause somatique
(douleur, trouble digestiK) ; les deuxmodifications brutales deomportement leplus fréquenes sont les

états dépressifs et les troubles envahissahi développement (TED)

[ SdzZNJ ARSYGATFAOIGA2Y Sad RQlFdzil yi L)X dzA RAFFAOAL S |
psyclo-psychiatriques spédiaéesdans ces comptementsproblémes qui saventtiliser les échelles et

2dziAfa LIRdzNJ SOOI f dzSNI £ SdzZNJ NBUOSydAaasSyYSyid adzNJ £ QlF R
AdNDSYydzSs SG t86a FYSEA2NBNI 980 RSa Y2ZRIfAGSA RQl
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La signification de ces troubles du comportement chezp®@NE 2 yy Sa ljdzA 2y i RS& RAS
doit étre systématiquement rechercleé moyen pour exister, modalité pour se faire comprendedle est
indispensable a prendre en compte pour acconmpag:es personnes
Aussi,02 0 & SN (i Npgrmatiite Nrdcah$as :
U 9 ces comportementsléfis sontdQ A y a i | £ £ I, (sdueyt dOSNGS ub Syokiédne physique
comme la douleura une souffrancegpsychique ou a une modification deQ Sy @A NRtguy S Y Sy
changementdans le comportement habituethez ces personnes a communication particuliere
signalé par une personne de son entourage2 S yS S NBO2yylAa LI} axz
R QK I 6») doiti#tré& rechercher une cause
U OQuaucotrareda QA f & &2y G Ay a i lfaisdnSparte ®uSptakilzpssichgbathglogigue Y LI&
de la personn®u de son environnementoire de sa qualité de vie.

2.17.3 Des conséquences graves

Les conséquences de ces comportemetéfis sont trés lourdes pour leepsonnepolyhandicapée ou IMC
et pour son entourage.

U PourlapersonneOS& (NRdzof S&a az2yd NBaLdyaddptalilitd &t dddd dzy S
participation et perturbent sévérementses NSt | G A2y a | @80 conipiyEepti 2 dzNI
singulierementles soins, f éQucation, les apprentissages et finalemerla qualité de viede la
personngd Lt & F2yid O2dzNANI £ S NARaldzS RS NBa2SG az20Al

U Pour les professionnels, les parents, les familles f a azyi L f Q2NA3IAYS
RQSLJzA aSYSy (i RS aiNXBaa LRdzlyild O2yRdzA NB LI NJF:
avec un risque de maltraitance

2.17.4 Un accompagnemendifficile

[ Sa Y2RIFIfAGSa RS fQF 002 YLI HheeSpurSies (équiped hHdigtiques ¢t NB
partagées avec les professionnels, les famjllesus soulignerons seulement deux aspe{®veteau D.,
Rapport Zéro Sans Solution, 2014)

U Amélorerf QF OOSLII I 6 Af A0SYE I lGeténSdefisyl€rss persorin€sis @ NR R
partdef QSyasSyoft S RS f QS ypibehdsNantl&syparldN@ntfabok Solten/ M St &
guidance, et par un partage des tAchestre tous ces intervenants avelc QF A RS RSa S|
spécialiséesafinlj dzQ | dzOdzy S RS neG& tiouve ankHazsiyliation inacceptable @agrs
Solution»

U Privilégierun accompagnemennon-médicamentewR Q 6 ANRSEOSLIi A2y RS&a 02
perturbateurs aigus qui réclament une thérapeutique urgenteé QI O Qrerdeninon-
médicamenteuxguh Rl Yy OS> G NI A G Sda0B tbujourR Rlés0&la phide dza Eharge
médicamenteuse rappelons que dans 70% des cas les psychotropes sont mis en place chez ces
personnes sans diagnostic précis.

2.18 Cas particuliedespathologies dégénératives

[ S LRfteKFIYyRAOILI Saidi adzalOSLIiA6tS RS aQlF 33aINF SN Rdz
respiratoires, ostéarticulaires, digestives, infectieuses, ou autres, qui peuvent survenir malgré des soins
actifs et une prévention adaptée. Mais 0éserve le terme de maladie progressive ou dégénérative bersq

la cause du polyhandicap esetlleYs YS S@2ft dziA @S SyaNInylyl fQl
dysfonctionnement cérébral qui cause le polyhandicap.

1 Clinique

Lt &aQl 3IAd S Lisdenétiguesdad @éfaboligReS, mdis patfolR aBsi infecticuresle
OSNIFAYySa F2N¥Sa RQSLIAfSLIAAS® 5Fya O0Sa LI GKz2f23A
normal pendant quelques semaines, mois ou annémsant que les manifestations neuogiques
RSOASYyYySyid LISNOSLIIAGESEa S aQl OO0Sy i dzS Feidantdd®edaNS a a A
période ou le développement clinique est normal, la maladie existe déja et provoque un
REAT2YOUA2YyYSYSyid OSND o bas bAil, masSaientissdri déj gudle dprdeau. & Q A
Parmi les conséquences de ces maladies dégénératives, il faut souligner que les signes de maladie
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neurologique interviennent petit a petit, et que pour les parents la perception de la maladie et dichpn
est vécue differemment que lorsque cedA a2y i GNB & LINBO20Sad t | NF2A4& |
ses possibilités, qui peut initialement étre plus marquée sur la motricité que sur les capacités intellectuelles
et communicationnelles. Cettperception différente du polyhandicap par les parents existe aussi lorsque
celukOA A dzZNBASY (G oO0NMzaljdzSYSyd O2YYS asSljdzSttS RQdzyS Y
enfantdont le développement se passfiisquela parfaitement bien.

9 Diagnostic étiologique
[ S RAFIYy240GA0 SGA2f23A1dzS LISdzi LI NF2A& siUNB dzNASY
un dlagnostlc genethue peut alors étre réalisé pour la grossesse en cours et perdmtconnaltre le
adl Gddzi Rdz l}Fdﬁumi\a’zIW al Sam2 yiiA RQdzyS QOA2f $yle@ Sccorﬁpiﬁgnets YS=z
SGNRPAGSYSyidsx SG 1 FFLHYAEES R2AG sdiNB I RNBaassS t R
des données de la maladie.

1 Spécificité de la prise en charge
Si dandes formes dégénératives le polyhandicap, une fois installé, est un temps simitatermes de
a2Aaya SG RS GNIAGSYSyida | dzE | dziNBa F2NX¥S&a RS Lkt
troubles nécessite une prise en charge particulieisant a préserver le plus possible les possibilités de
O2YYdzyAOFGA2Y S RS LISNOSLIiA2Yy Si RQAYGSNI OlAzy I @S
plus précocement, et cette perspective doit faire partie intégrante de la prise en clsmge que la durée
RS OAS yS &a2iAi 2FYlIAad LINBGAAAOES® Lf Said R2yO ySi
jdzZA aSNI A G LINB2dzZRAOAIFO6ES t fQSyFlLyd Sd t al FI YAf
Parallélement, il est nécessaire, comme pourt¢osituation de polyhandicap, de prévenir activement les
surhandicaps dont il est parfois difficile de distinguer ceux qui s@etadla maladie dégénérative elle
YsYS Si OSdzE R2yid Af Sad LRaaAaotS RS FTNBAYSNI f QAy
Certaines de ces pathologiefré @Sy i RQdzyS LINR &S Sy OKIFINHS &aLISOATA
polyhandicap et peuvent &ficier de traitements propresqui peuvent parfois étre préventifselles
peuvent parfois également nécessiter des précautjpaiculieres.

2.19 Cancers et Polyhandicap

L'incidence des cancers chez les personnes polyhandicapées reste mal connue, leur répdfétemte
selonlesorganeRdz FIF A0 RS FIFOGSdzZNE RS NARA|dzS SiG RQdzy Y2R
doivent étre adaptés.

2.19.1 Fréquence et répartition des cancers

Une information indirecte peut étre tirée de la répartition des cancers chez les personnes avec déficience
intellectuelle sévére et profonde (DIS) [Satgé 2016]. La répartition des cancers esntifféde celle
observée dans la population généraliéey a une réduction des cancers de la prostate, du poumon, et du col
utérin ; une incidence proche de celle dans la population générale pour les cancers du sein, du corps utérin
Si RS t Q2 @iredilNE dne augmeaiohidésicancers digestifs, des cancers du testicule (x10), de
la vésicule biliaire (x10), de la thyroide (x3) et des tumeurs cérébrales (x3,5) [Patja et al 2001, Sullivan et al
2004].

2.19.2 Facteurs de risque

Les facteurs de risque poles personnes avec polyhandicap difféerent de ceux existant dans la population
générale par la réduction des agents environnementaux (41% des cancers actuels en population générale
essentiellement tabac, alcool, toxiques professionnels, rayonnementswitilets, surpoids, obésité), alors

gue les causes physiopathologiques ont plus de poids. Dans le groupe des agents environnementaux
NBaGSyd tSa NRA|dSA tASA t dzy RSTldzi RQFOGAGAGS
sont estimésSy aSyYof S 1jdzQt p2 Rdz NAR&AldzS RS OFyOSNI Sy 1
chronique parHelicobacter pylorif I @2 NA &S € Sa OFyOSNABE 3IFaGNRIjdzSa Si
augmente la probabilité de cancer du foie. Un second groupe de risquaserne des troubles
physiopathologiques comme le reflux gasttpa 2 LK 3A Sy owbDho Si I @Saaais
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NEALISOGAQPSYSyid tSa OFyOSNA Rdz ola dzaz2LKF3IS Si RS
a la pathologie génétiqugui est responsable du polyhandicap. Certaines affections augmentent le risque
RS OIFyOSNI Ff2NA jdzS RQIdziNB&a NBRdzA &aSyid €S NAaldzS
trisomie 21 favorise fortement les leucémies dans I'enfance et lesetus testiculaires chez I'homme
jeune, mais protége contre le cancer du sein et les tumeurs nerveuses [Satgé et al 1998]. La sclérose
tubéreuse de Bourneville augmente le risque de tumeurs cérébrales et rénales. Ces augmentations de
fréquence peuvent s'aterver des l'enfance pour de nombreuses pathologies génétiques, par exemple pour
les deux affections citées-dessus.

2.19.3 Les différents cancers et leur dépistage

1 Lescancers leplus fréquentsdans la population générale

U Cancer du seinil est souhaitable & pratiquer le dépistage organisé comme il se fait en France de
50 a 74 ans par une mammographie tous les deux ans puisque le risque est actuellement estimé
équivalent pour des femmes DIS (qui ne sont en outre pas protégées par les grossesses,
f QF f ftek din& ¥cBwWé physique réguliére). Si le dépistage par mammographie est rendu
difficile du fait de la déficience intellectuelle margquée et du handicap physique, on recommande de
NEO2dzNANJ £ f QSOK23ANI LIKAS YI f Pdsifs, et Sarce/iey et LI «
méthode est opérateudépendant [Poulos et al 2016, lezzoni et al 2011].

0 Cancer du célomectum: comme le risque est théoriquement augmenté [Willis et al 2018] en
O2YLJ N A&a2y RS 1 L2 Lddzf F GA 2y ISy Sdél dosnBes A f
épidémiologiques plus importantes et par prudence, de recourir au dépistage organisé qui se fait
de 50 a 74 ans en population générale.

U Cancer du col utérirétant donné que ce cancer est essentiellement lié aux relations sexuelles et a
été excetionnellement rapporté chez les femmes déficientes intellectuelles [Satgé 2016], la
RSOA&A2Y RQdzy RSLIMAAGEFIAS Sad v SOt dzSNI LI N €S
individuels.

1 Autres cancergliés au polyhandicap

U Contrelecancerdw | & dza AIINSIAI F2dz0Sy i fAS Fdz wbDhX R2yG f
gue le QI est inférieur a 35 en cas de Paralysie Cérébrale (PC) et de traitement antiépileptique [de
Vire et al 2008] et parce que les symptdomes peuvent étre difficiles a refadgeveer et al 2008],
une surveillance peut étre effectuée parde-métrie.

U Une infection gastrigue chronigue phaielicobacter pylorest d'autant plus probable que le séjour
en institution médicesociale a été long. Elle doit étre recherchée pour prétvlescancers de
foSai2yl O

U Lescancersde vessi@ 2y (i FlI @2NR&ASE LI N ft QAYFEFYYlIGA2Yy OK
infections répétées en cas de troubles urinaires neurologiqgues marqués. Une surveillance par
cytologie urinaire est souhaitahlesurtout en cas de paralysie cérébrale de type spastique et
ROAYLERZNIIY(GS Reaft2yOiGA2y dzNRBf 23AljdzS aevYLiz2Yl dAa

U Lecancer du testiculest dix fois plus élevé chez les hommes DIS et chez ceux qui présentent une
PC associée a des comorbidités importantels,yad A  |j dzZQdzy S ONER LJGi 2 NOKA RA S
surveillance est réalisable par palpation annuelle des testicules entre 15 et 40 ans par un
professionnel de méme sexe. Elle peut étre complétée par une échographie en cas de doute [Peate
et Maloret].

t 2dzNJ £ 02yyS LINI GA Il dzSokt typefde dahcezii Y3 IR SINIAE (SG & & LIz
survenir chez une personne avec polyhandicap. Il faut évoquer cette éventualité en cas de troubles et
symptémes inhabituels, notamment de modifiaats inexpliquées du comportement. Les symptomes
peuvent étre trés différents de ceux habituellement rencontrés en population générale.

2.19.4 Traitement et pronostic

Des observationsmapportées dans la littérature montrent que la prise en charge des cancerslehez
personnes polyhandicapées est souvent difficile, du fait de vulnérabilités biologiques pour la
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chimiothérapie, la radiothérapie, I'anesthésie Q dzy S et Id#s Ndiitations psychiques qui réduisent la
compliance des patient® QI dzi NB LJ- NIi

Cependantelle reste possible et nécessithabituellement 'accompagnement d'un aidant. Du fait,
probablement, de I'espérance de vie réduite de ces personnes au cours des années précédentes, il y a tres
peu de données sur les traitements et leurs résultats.

Enconclusion il est trés important que les personnes polyhandicapées bénéficient du dépistage comme il
est pratigué dans la population générale pour les cancers du sein et du colon, et soient l'objet de mesures
RS Adz2NBSAttlyOS ORAomasg % vasdedeNkstteStidate? duakit @Ser risq@Jpeopre
L'expérience quant aux traitements des cancers et aux résultats des traitements est actuellement tres
limitée.
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3 Quivi de lapersonne Blyhandicapee(PPH)

3.1 Vie quotidienne

Dans la vie quotidighS s f S

& LISNE2yySa fSa LXdza SELISNISa Lkid
L2 f @K yRAOI LISS & y fS é
Q

a
. d.e njédetin e P&y pre@d@ Oedrlbihiyed OK

RSOAaAz2ya |jdsS a QSC)ZdzuﬁqubSdeennd,J&mlﬁeznyé
LINEP OKSa 2dz LINPFSaaArAz2yyStao [ Q20aSNDI uxzy Rdz O2 YLJ
LJ2 dzNJ RSOt SYOKSNJ RSa Ay@Saidradaridirzya | OGABdSa Rsa

3.1.1 Les actes du quotidien

91 Sur le plan social
Lavie quotidienne est une occasion pour la personne polyhandicapée de rencontre avec ses pairs, ou avec
RS&4 IFARIylGad [QAyadAddziazy Saild | dasatioh padrgpPort aux ee2 y
parents LlS& &A3JyS& RQI TFAY kot préndré diRomipts pakles [ai8aNdiredy IEsS &
aider aexpérimenterdesinteractions socialed_a vie quotidienne donne aussi a chacun des possibilités
Y2Y0NBdzaSa RQSELINA YSNG ARNERY yOXKR2SYET R3S NBAZSYy y St 2 LINBF S
Lavie sociale est parfois source geuffrance psychiquelors de ruptures, et celadS dzi & QS E LINA Y
facon classique, avec une tristesse, ou des troubles du comportement (cris, pleurs, stéréoptypies pouvant
F £ SNJ 2dza lj dzQx maikadsidigidgon samndtique ilfaudra/y penser en cas de manifestations
SLIAfSLIIAdzSar RAISAGAODSE 2dz RQAYTSOGA2ya AydSNDOdz
1 Latoilette
Elle est source de biedtre et doit étre conduite par des personnes expérimentéé®@ A ya dl f £ | (G A 2
permettre une manipulation douce et respectueuse, avec une explication parlée de chaque étape qui
rassure la personnd.a personne doit étre bien positionnée en fonction des contraintes orttiopees,
L2 dzNJ SP@AGSNI fSa LRaddz2NBa R2dz 2dz2NBdzaSad [ Sa O2yR
(hauteur du plan de toiletteobjets nécessaires a portée de njain
Chaque partie du corps doit étre examinée et lgvééché& avec soin en particuier tous les endroits
RQlF O0O08a RAFTFAOAELS OYIAya FSNY¥YSSHESIERKARKRSAA i BINJA €
f QF LILJ NR G A @nyproRRede®veddueldiNgdtde la toilette pour réaliser les soins autour de la
gastrostomie ou de laanule de trachéostomie€Ce moment peut étre aussi un moment privilégié pour le
YIaal3aS | oR2YAYI € j dz2 ( A R A EnycasRIQ Houl®uS neummpatiigNds ytduh G A
STFESAdINBYSyYy i aQl 38§ NB &2 dzadcfuésRidc IR Roctzér Pldghhddfontiégant 3 S a G
appuyé Lorsquela toilette est source de douleurs importantes malgré la bonne qualité de prise en
charge, il est possible de proposer une prémédication, oingtitution de réaliser la toilettsous MEOPA
(DVD«f S (i §Y Lidette>Q Bhylithe Rethds)

T [ QKF oAttt 3S
/ &t aussi un moment de participation possible de la persddrieappréhtissage des gestes de la vie
qguotidienne De préférence les vétements seront choisis avec lesgume, privilégiant des textiles
SEGSyarotSa SiG RSa O02dzidNBa FiySaod Lta R2AQSy(
surépaisseurs inconfortablesu irritantes

1 Le positionnement de la personne
Il releve des intervenants, doit étre réalisé avec le plus grand, stiins des conditions validées en
Oz2yadz U uAz2y RQZNUK2LISRASE RS atw SuUk 2edicals@isnNH 2 U K
fauteuil avec corsesiege, matelas moulé, et [ S& OKI yaSYSyiua RS LR2aAuAzy
Des tempgde liberté motrice au sadoiventétre organisés pour la détenfghysique et psychologiquet
pour favoriser la motricité spontanég i f I RSO2dz@SNIS RS f QSYZANRBYYySYS
Les changements posturaux avant ou apres les repas seront utilisés pour réguler la vidange gastrique et
favoriser un transit régulier. Avant le repas, la personne est sur le cété gauche pendant 5 minutes afin
RQS@I OdzSNJ £ QF A NJ RS positiéhassizevtbit@e maintivBedine fa SoisM&ited (Gar ilf |
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y a souvent parésie gastrique), puis une sieste sur le coté droit favorise la vidange gastrique. Chez ces
personnes trés souvent porteuses de reflux gastesophagien, et priori toutes susp O iSa RS f Q
jamais de décubitus plat, toujours un certain degré de redressement global ou du@ongnimum 30 a

40°)

1 Les apprentissages
lls doivent étre organisés au travers des activitis découerte du monde quivisent a développer les
compéences de la personne polyhandicapée et a augmenter ses capacités émergelates
compréhension et la prise en compte des lieux et du temps (Bataille 20KQ2), LILIINBEy GAaal 3S R
déplacementset IQF dzi 2y 2 YA S LI2dzNJ f S& ILed (imBraes &tividés voivdnSdtra RS
répétées suffisamment longtemps pour aboutir a de véritables acquisitions cognitives.
Toutes les activités de prise de conscience du cpgrsnettent de nouveaux apprentisseg a travers
plusieurs types de médiatian Snoezelen, Stimulation basale de Frohlich (Rofidal 2017), musique,
balancoire, flottaison, mais aussi les activit@gmnuelles poterie, peinture, et enfin toutes les activités
physiques owsportives adaptéescourse en jokette, équithérapi€ LA 8 OAY ST LJ ND2 dzZNB & |
Ces activitésont aussi un vecteur de la participation & la vie sockale R Q A po@d feszdefséhyles
L12feKFEYyRAOFLISSAaX Sy LI NI AOdz A SN BtS@AG dzeNTI A SlpdzRtdi 3 2
soient (Desenfant 2010). Dans aomaine peuvent étre comprisestoutes les sorties, a la journée
(magasins, musées, concerts, restaurant@u)pour des séjours plus ou moins prolongés en milieu
AyO2yydz 64LRNISE RQOKRIENEX G Ol A O

3.1.2 Vieaffective, intime et sexuelle

Il est fréquent que les parents, aidants, soignants soient déstabilisés ou interrogés par des manifestations
de fonctions sexuelles, par exemple par des érections lors des changes ou lors de la toilette.

Entre nier les manifestations du corps au nom du tabou (autrefois) ou nous substituer en interprétant toute
YEYATFS&GLIGA2y O02YYS dzy 6S8Sa2Ay aSEdzSt o6l dz22 dzNR QK dzA
Planned Parenthood Federation/Fédératitmternationale Pour la Planification Famil@lesont ceux de
G2dziSa Si RS (2dzaz 1jdzS tQ2y @GAGS | SO dzy LRt &Kl yR

Entre minimisation et dramatisation, valorisons

T [ QA RSy (i XauBétritnéhtdd2a Sule identité handicapée
Posons un reard le moins infantilisant possible sur le corps pubére puis adulte, falsansessentir leur
identité garcon/fille puis jeundiomme/jeune femme, homme/femme soyons créatifs dans le choix des
s iSYSyiliaszs 2a2ya 2dz lj dzQ-lestté leud \Erkaplé prébemiafaPlace ledzSeirels | LIL.
surnoms, nommons les partiesprivéesn RS £ SdzNJ O2 N1LJA X Y s M Paroke human®ezNJ a S
la relation.

1 La pudeurau détriment du corps intime exposé
Aux toilettes et & la salle de baindes gestes adaptés a la pudeur existante o & A Y LJdzR S dzNJ
intentionnelle die au corps en grande dépendance : il y va de la dignité de la personne, en dépit de son
éventuelle indifférence a cet égard. Consacronsis entierement et exclusivement a la penne lors des
soinsintmesy Tl OS t al ydZRAGS yS tlAadaazya LI & RQIdziNBa

91 Le corpsdésirau détriment du seul corpsprison
TouteYF YAFS&aGl GA2Y Rdz O2NlJ AYGAYS yS R2A0 LI & siN
« sexueb> ! Néanmoinscertaine-s auront besoin de manipuler leur sexe en dépit de la protection urinaire

indispensable. Ne resserrons pas trop cette dernler@ Ay ljdzS fF YIFAYy LlJzA dasS aQa
j dzS RIFya dzy GSYLA RAFFSNB Af FlFdzRNIF NBGANBN OSGG:
3dzA RSNJ € | YIAY RIEya Q2dz@SNIdzZNBE @2dz dzS= LI NOS

pery SGGNF ASYy G LI a dzy 35adS ldzi2zy2YS aLRylGlySo { |

3 Site Droits Sexuels : planning-familial.org
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masturbation! Par ailleurs, laissodsur un temps pour ce contact intime avec -soéme, en dehors du
temps collectif ou familial, en veillant toutefoisanepasle2 dz6 f A SNX Af a VYIS y2dza | LJ

1 Lestouchers affectifs entre pasau détriment du seul contacteec les accoudoirs du
fauteuil
t 2dzNJjdz2A yS LI & £S& NILLINRPOKSNI LI NF2AAZ | FAY | dzQ«
LIS | dz ReXibtelziudsiians leurs existences restreintes. Grace a ces prodgzs@ corps (sans mise
a nu et hors de tout contact sexud)S NXBf | (A 2 y y Sqair-es,(pSideuadNai parBle [&uy faiNs
défaut. Tout en les assistant de prés afin que legestes souvent maladroits, voire imprévus, ne
LINE @21 dzSy G LI & RQAYO2y F2NI Y2 (S dzNW

1 Latendresse en institution au détriment dela juste distance » enseignée
[ SdzNJ LINP T2y R 0Saz2Ay RQFGGFOKSYSyd Sad oAdGrt 6Sd
grace a la uste proximité»: sans infantiliser, sans emprisonner, sans exciter non plUgut désir
RQI /e &MIaA RSaA MNMUdD Dk N2 diNA XY Erayr RAFGAOAWMYFS fljXdzA  aS R2 A
entre eux et nous.

9 9y NB&adzysSs SyiNB RSYA Rdz O02NlJa aSEdzS Si K
laissonsy 2 dz& SO NJ yf SNJ RFya y2a ONRel yOSa ° Sdravail quidesini i 2 v &
etnousSaid RSYFIYRS Said &42d@Syid Rdz OGS RS fUAYIFIAYIl
ANI YRS FdGSydAazy b f QF dzi NB o / Seiide SischkSdsidiveden B sdti2 A (T
de toute équipe soignanté éducative thérapeutique, au vu de la sexualité de la personne polyhandicapée
déclinée entre les mains de si nhombreux tiers accompagnéngst indispensable de se concerter et de
faire une analyse critique de nos diverses résonances personnellsstosaefois augmenter la propension
dz R2dziSX yA (2Y0oSNJRIya I olylfAalriGAz2yd® bA Lt fQ
QY TFAYSI I 3ANFYYRS RSLISYRFIYyOS SyiGNInyS dzdfs seuali A O dzt
les sexualités de tous deprotagonistes entrent en jeu dans les interactions de la prise en charge
guotidienne.

Les formations ne doivent pas rester muettes a cet édardOS GG S LINB @GSy GA2y RSt AO!l
répétée pour les professionndd-s et elle devrait égalenmt étre abordée avec les familles. En effet, par
RSTFAYAGA2YZ I LISNE2YYS LR e&KI yRRIseIERmyied a ead)idzNINI
RS fF YIFIYASNB I LXdza FRSldzZ 6§Ss LINRPFSaaArz2yefl6fa Si
silence.

32 a2RIfA0Sa RQlIO0Osa | dzE az2Aya

[ Sa LISNA2YyySa Sy araddz A2y RS KFYyRAOILI NBfts@Syid R
leurs soins. Cependant, de réelles difficultés sont présentes sur plusieurs niveaux du padifbicrdtés

RQlI O0s8a LKe&aAldzS £ OSNIIFAya fASdzEET RAFFAOdA 1S& R
du patient et a son expertise propre, probleme de coordination des professionnels des différents secteurs
(sanitaire, médicesocial et social). LésE S& RQI YSt A2N)I GA2y &2yid y2YoNBdE
O22NRAYI GA2Y RS aes sitdafiofisidE ruptufei afemB YU &abilitéSpddicRiere chez les

adultes en situation de polyhandicap (HAS 2017).

La personne polyhandicapée exp¥ S NJ NBYSy G dzyS @2t 2y(iS RS az2iya:
LINETSaaAiz2yySt Said RS ftQFARSNIt & LI NBSYANI Idz YASd
cela il doit étre entendu, la loi du 4 mars 2002 le précise, que ce soit equarreprésentants légaux pour

£8a LI NByGa RQdzy SyFLyd YAYSdNE Sy GFyd |jdzS @ dzi$d

4 Citation de JacqudsACAN, tirée d'un cours de psychologie en Pédagogie Curative, Suisse.

SProgramme & | / s | w !>}, Prik Buisge fle Pédagogie Curative et Spécialisée, destiné aux éducateurs, soignants,
enseignants, thérapeutes, parents, directions et leurs adjointsn&tion interactive, basée sur les situations de vie rencontrées

RFEya €S ljd2GARASY AyaidAhGdziazzyySt SiG FlrLYAtAFLEZT O2YLINByYLlIyd GNP
https://www.catherineagthe.ch

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
71


https://www.catherineagthe.ch/

Texe du PNDS Générique Polyhandicap

[ Sa F0O02YLI IAylyda LINRPFSaarzyySta 2yiG a2dz@Syid dzy |
ils peuvent aidr le personnel hospitalier a décrypter les demandes du patient polyhandicapé.

3.2.1 Consultations longues et pluridisciplinaires

1 Intérét desdispositifs de consultations dédiées
lls se mettent en place progressivement sur le territome G A 2 Yy I £ = +  DGDSy(ikstiuktioni A @ S
2015), relayéepar les ARS. lIs visent a faciliter et organiser le parcours de soins des perponnes
lesquelles la situation de handicap rend trogfidife le recours aux soins dans les conditions habituelles, et
permettent de répondre aux besoins non couverts pour des soins courants somatiques non liés a leur
handicap. Leur fonctionnemeitYLI2 &S dzyS O22NRAY I GA2Y | @%a@e tnQl Y2y
sanitaire que médiceociale, une organisation coordonnée pluriprofessionnelle dans un cadre adapté. Le
RAALRZAAGAT LISdzi aQFO0O02YLI AYSNI RQSIjdzALISa Y20Af Sax
secteur médiced 2 OA I £ =  Syér surdd tthnobbdieldé Jéiiziecine
[ S4 RAALRAAGATA RS O2yadzZ G (A 2y fevaiiSaRoh IS GertameSy S T A
consultations, financement de temps de coordination médical et paramédical. lls sont soumis a une
évaluationdars le cadre de la démarche qualife.Q2 6 2SO0 AT SaiG RQ2FFNANI dzyS &
LISNR2YYS LRfe&KIyRAOILISS: nicl9aé tobrdynér8asLiSNE f S& 02y a
Il reste & améliorer la visibilité de ces dispositifs pour les fasnilit pour les professionnels par des guides
appropriés, dont certains sont publiés par des collectivités territoriales (Seine Saint Denis 2015).

1 Points de vigilance
L'yS @GAAAE L YyOS LI NI AOdzZ ASNB Ssaivantd G G§SyRdzS &dzNJ £ Sa L
U Préparation de la consultation en amont, en associant les aidants, pouvant intégrer des visites
blanches (visite des locaux, rencontre des professionnels, utilisation des équipements)
U wWSRdzOGA2Y Rdz RSt I A Pmaliés &yiidisratives, insiallaiioh di¥edieAsang RS
LI a&aSNJ LI N fF alrfttsS RQFGGSYydsSXxo
U t FNOAOALN GA2Y R SprofeRibnheR B yalicondultatoh &diafctie cclidnte en
pédiatrie, encore insuffisante dans le secteur adulte
PGAEAAL A 2 ficahRatiapBe p@Boraidesk santébd »X X
Intégration de consultations longues
Organisation de consultations pluridisciplinaires
hNBFEYyAaliGA2y RS &a2Aiya S RS oAflrya f2NAR RQK?2
techniques
U Camsultations et soins accompag@ LJ NJ f QAYFANNYASNE RSévit®© B2 NRA Y
attentes, assure une continuité rassurante
U Utilisation de lieux et matériels adaptéambiance plus sereine
Utilisation du MEOPA pour certains soins, notamment les soinsidleat
U C2NXIFGA2Yy RS& LISNER2yySta K2aLWAGFtASNR t f QF O00d

cococ

c:

3.2.2 Dépistage et prévention des maladies chronigyédian annuel minimal
La personne pol Y RA OF LISS R2AUG O0SYSTFAOASNI RQdzy RSLRAAG!
spSOATALdzSa t azy SidFG YFrAa S3IFESYSyld RSa LI GK2ft 2
charge pour la population générale.

3
3

i Vaccination
La vaccination selon le calendrier vaccinal est recommandée pour prévenir les maladies qui poutraient &
GNB& 3IN} oSa OKSIT 0S8a Sy¥Flyda Llz a-intidatie dildvaccidatibh 3 A £ S
(y compris la vaccination anticoquelucheudghe attention particuliere sera portéela gestion de la fiévre
post@l OOA y I £ S dlepSie/séveré &t ndR @@ntrddéel faut prendre les recomnralations du
neurologue ou neurpédiatre. les vaccinatiors antigrippale et antipneumococcique sont fortement
recommandés.

U Dépistages sensorielgisuel et auditif doivent étre mené précocement par des praticiens qui
peuvent prendreen charge ce typede patients lls doivent étre renouvel& devant toute
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modification de comportementLe but est de mieux connaitre leurs capacités de communication et
FAYyaA RQFRILIISNX ft SAIINBASt SYS QK sushan@adiNdrdque telaR QS @
est possible

T 'y O6AflYy FdRAGAT R2AG sGNB TFLAG RIya fQSyTl y
O2YLILS RS f QS dede dalidéfigiendeSou pdadépBSigriuneddficience auditie
débutant plus tardivement.

1 Sur le plan visuel, le suivi & dépistage des troubles neuwnsuels et ophtalmologiques sera
LINBEO20S Si NBy2dw@StS Sy F2yO0iuAz2y RS& GNPRdzo

fS
dépisterlesO2 YLIX AOF GA2ya o6 IINI G GA2ya OAradsStfSas

g

3
1 Constantes cliniques de base

/ 2YLIWGS GSydz RQdzyS K2YS2aidl aAsS az2dzSyd LieNdnkeOdz A §

O2yyl Aaal yOS deSasdlupstiént par déstmesiddBdzdS 1 SSa O K®mpérat@S y F I v (

fréquence cardiaque, tension artérielle et saturatira & y SOSaal ANB® / QSaid + LI N

possiblede mieux dépister les pathologies intercurrentes, en particulier infectieuses. Le dépistage de

fhgpertension doit étre proposé comme dans la population générmheadaptant la circonférence du
brassard.

1 Appareil digestif

U Le suivi buccalentaire est plus rapproché que dans la population générale, tous les 6 mois chez
f QSYyFLyds Af 2MBEa (fSSaa 2dykdl AGK $it St G RdzAf §S» [ S RS
troubles orthodontiques et dentaires (tartre / cariesdntimportantsd dzNJ £ S LJX Iy RS f Q
du confort, de la prévention des complications infectieuses.

U Un dépistage et une prisen charge des troubles digestifsn particulier de laanstipation et du
reflux gastredza 2 LIK IsahtvésgmmandéR S & f QS y Venly G&SS SLid2 d@eBAdzA ONB O
Ly AdAGA aLISOATALdS Said ysOSaal ANB i©pabachez S LI (
f QSYyFlLyidx SO | yydzS[t$ SRSWKNa DIKFS RDF RAH YiGSNE RA 3
Sy F2yO0GA2y RS tQN3ISs | SO dzyS | GaGSyidAazy LI NI,
par le reflux chronique.

U Le dépistageS G f I LINAES Sy OKINHS RSa RAFTDOAOEE (S
disciplinairs 6 2 NI K2 LIK 2 y A & (i $nt &tre héeegssaig® s L (it aByWF I yOS o !
NE3dz ASNB OKST fQlFRdzZA GS Said yIGRERSI NBE OF NJ f

u [ AdZNDSATE I yOS RS sydtéangijue,lelle yodi Bt (rédé2aliges fcas
ROQFYFAINREA&ASYSYyl 2dz RS YLON®& SR 2SI LE2SyRAENJI SG20vSLE0S
propre a chaque personne polyhandicapée

5
Y,
S

9 Suivi endocrinien

U Sur§ LIy SYR2ONAYASYIZ fQSylidzsidS Si €S NRBGKYS
f QS y Tes tfodtdeE pubertaires f QK& LJ2 32 y | Bakcd YWarierBdi seronQsuryeaillégT T A
[ S&a (NRdzof Sa (G(K@NRBRORASYAa R2 mafh loutd tak KSsigrie 2 6 2 ¢
cliniques sont difficiles a individualiseliez la personne polyhandicapée

U [ NBOKSNODKOKBDdzy OR¥Fb§FiGS2dz £ QI RdzAt GS R2AG sidN
sanguin car la clinique est trompeys doit étrea @ a G S Y I A lpaEsed&amilal ol enR Q
OF&a RQI3IANI G GA2y AYSELX AljdzSS RS tQSGlFdG RS &l
f ON3IS RS Hn lya O02YYS RIya fl LRLdAFGA2Y 3ISYSN

1 Suivi gynécologique et urologique
U Le suivigynécologique est orienté par les problématiques hormonales (anomalies pubertaires,
GNRdzof Sa RSa Y Slgséeiichtizicanduigatoa de gynécolagie & étre facilement
RSYIFYRSS |dzLINB& RQdzy 3éySO2f23dzS Suelaippdcn&y i
les adolescentes f QN3IS | RdzZ 6S> €S RSLIA &G T.PourlEcanc@ | y
du sein,les examens sont adaptés aux difficultés de réalisation (palpdatiéchographie /
mammaographie si elle est possible).

S |
0S|I
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U Sur le pla vésicesphinctérien, les examens seront orientés par la cliniqgue. Un catalogue mictionnel
renouvet avec recherche de résidu pasictionnel OK ST f QSy FI y {j pegédt dOK S 1
vérifier la bonne vidange vésicaleladder scan)La bandelette urinee, voire f Q 9,/serdnt fais
au moindre doute et devant une modification du comportement urinaire ou général. Une
SOK23ANILIKAS OKST fQSyFlLyd LISNY¥YSiGi RS OSNRARTASNI |
dépister des refluxésicourétérauxou lithiasesasymptomatiques.

1 Suivi neurologique et psychiatrique

U {dzNJ €S Ly LAeOK2f23AljdzS SiG LIAEOKAFGNRIdzSE dz
f 2NBIjdzQAf SEAAGS RSa (NRdzof S&a RS f QKdzYSdzNJ 2 dz R

U Surle plameurlogique,§ adzA A Yy SdzNRPf 23A1jdzS RSodzi S tekKST f C
fonction de la clinique épilepsie, mouvementanormauX). Un électroencphalogramme sera
RSYIFYRS Sy OFla RS &4dz2aLIAOA2Y RQSLIAfSLBRSLIBHLS NG
des traitements.

U [ QAYF3ISNRS OSNBoONItS Said aeaidsSYlFaGAaldsS OKST f Q:
/| KST € QFRdzE 0SS dzyS AYF3IASNRS OS NG simfde padfoisR SurtoNis T S N.X
axt yoeée 1A kI d QR VI Q8N Sci dgeTdite/tigs\piéSocetelat dank la G&def S
fQSYyFlLydo /SGGS AYFISNARS &aSN}I RAA&AOdz&ES&Gs By T2
RSNAGI GA2y OSNBONIf ST f vaherdt oNFeEebrallse addptdar 2 3 NI
fQN3IS SG t 1 OfAyAldsSo

1 Suivis biologiques

G 'y o6Afly AFy3dAy FyydsSt Sad NBO2YYFYRS OKST |
O2YLX AO0FiA2ya RS& (NI AGSYSyidGa YSRAOI Y&y, e$ dzE >
troubles endocrinie’s A 2 Yy A lj dzSa X

U [ S RSLMAAGIIAS RS f Q2 i lapetitenihicd € fohdodzOENE clinigu® etTds A NB
contraintes orthopédiques I SO dzy &ddzA @A |RFLWGS t fQN3IS S
[ Q23 0S2RSYyaA (2 Y&Et NasSce tadrdlinye reghiithy Be fraciliie se fera par un
bilan radiologique ciblé au moindre doute et ce qliedzS & 2,7’ particQlirdeS fractures
vertébrales.

1 Autres suivis

U [ S OoAflY NBALANI G2ANPOSAG(aadnigieyaviic Sip ézd/allRtod QS
annuelle.

U Surleplan ORL Af O2y@ASyld RS RSLIA&AGSNI Idz Y2ZAYRNB
complications ORLIcla & A lj dzZSa 623.A0Sa> aiaydzairiasSa X

U [ S oAflYy 2NIK2LISRAIdzZS | SO f GANYI IYSSWASS REER A2
particulier pour le rachis et le bassidéalement,$§ & dzA @A atw Said Fyydzs$St OK
S al FTNBIdzSyO0S RSLISy Rrédliatidng/ appatellagel ipstaatiofsk/ ST £ ¢
RA&A0OdzaaAiz2ya OKANH2NBHAOFT Sa Xoo

U Le dépistage des troubles du sommeil et des troubles ventilatoires nocturnes dépend de la clinique
& O2YLINR & .OKST fQSy Tl yi

U Sur le plan cutané, le suivi dépendra de la clinique. Toute altération de la peau ou du cuir chevelu
R2A0 Tl ANB bstrAas@rtefachaliary eFORIEDYE = L2 dzE X 0 ®

Le modéele de suivi médical adapter au patient polyhandicapést précisé dans le tableaitdessous
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1 Modéle de suivi Parcours de soin polyhandicéource DrCelia Rech)

Texe duPNDS Générique Polyhandicap

Items

Fonction
clinique

3 mois

6 mois

1lan

3/5 ans

Précisions

Bilan auditif enfant

Bilan auditif adulte

Enfant

Adulte

Poids Taille X X Courbe poids taille> fin de croissance

IMC X Intérétpour lesuivit 2y IA G dzRAY I S £ QSO t dz GA2Y ydzi NR
Périmetre cranien enfant X Et plus en début de vie

Température de basé FC/ TA/ Saturation X X I 2yylIA&d4aly0OS RS tQSilid RS 60F&aS RS tQSy¥FlL vyl

Examen clinique, Potentiels évoqués auditifs
Audiométrie subjective

Bilan clinique/ soins en milieu adapté parfois sous anesthésie imagerie

Reflux gastreoesophagien X Eventuelle phhétrie et/ou fibroscopie sur sig S& RQI LIJSt &  R-@rdzy LIKNKH
5 S LI & i I di®baled pyborisl symptomes digestifs hauts reles au traitement (IPP)
Constipation X Quivi clinique / ASRau besoin/ autres

Suivigastrostomie

Bilan gynécologique

Dépistage des troublesndocriniens

Bilan vésico sphinctérien

Adaptation de la nutrition/ Chargement de bouton / biologieaf 6 X

A la pubertéet dépistage des cancers de la femme

troubles pubertaires

troubles thyroidiens / nsuffisance anté hypophysaire / hypogonadisnignsuffisance ovarienne/

Catalogue mictionnel avec recherche de résidila@dder scan)ECBU, Bandelette +/

LINEB |t o X

X Echographie véicoNB Yy I £ S 6NBGSyidAaaSySyid RQdzyS @Saaai
X Bilan urodynamique
Enfant X Bilan initial
{A LI & RQSOA2f23AS X SeNBLIRR&aSNI f 1 ljdzSaidAz2y RS fQSGA2f 23 AfGtrieSG Sy
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Items Fonction | 3 mois | 6 mois | 1an 3/ 5 ans | Précisions
clinique
Troubles de déglutition
Dépistage | X | Clinique / Avis ORL / Orthophoniste spécialiséeXamens spécifiques
Suivi Neurologique
Diagnostic, évaluation, prise en charge globale X Suivi Neuro pédiatrique puis Neurologique au minimum annuel enfant puis dépend de la cliniqu
Suivi épilepsie X EEG / EEG de sommejremiére crise et modifications des crises
Imagerie cérébrale enfant X Diagnostic ou évolutivité
Imagerie cérébrale adulte X Au moins une et en cas de modification neurologique
Imagerie de dérivation cérébrale X Imagerie de référence valve et cerveau et suivi de dérivation
Suivi Psychologique et Psychiatrique
Consultation psychologue/ psychiatre | X | A adapter awbesoins et inclure les proches parents, fratrie, aidants
Suivi en Médeine Physique et réadaptationNIPR )
Bilan MPR pédiatrique X X
Bilan MPR adulte X X Rythme de suivi a adapter / adulte
Radiographie du squelette X Dépendde 12Dt Ay AljdzS> RS  @Rebbavis RER / drthopddist® A aal y OS
Grand gpareillage enfant X
Grand appareillage adulte X
Fauteuilroulant X X 9y F2yOiArAzy RS tQN3IS SG RS tF Of AyAldzsS
Chaussures orthopédiques X
SuiviChirurgie Orthopédique
Suivi orthopédique pédiatrique et adulte | X | En collaboration avec le MPRsuivi rachis et membres
Suivi Ostéoporose
Ostéodensitométrie- Bilan biologique spécifique X X Dépistage et surveillance en fonction de la clinique et des traitements
Imagerie osseuse radio scanner X Au moindre doute de fracture
Suivi Biologique
Bilan biologique X NFS, ferritine, albumine, préalbiono sanguin, urée créat, 25 OH vitamine D, calcium, phosph
phosphatase alcaline, magnésium.
9y OFa&a RQIFIYSYAS YI ONER OwitamiheNsh2, falates RS y dziil NA G A 2
Bilan biologique spécifique X Suivi des effets secondaires dagsitements neuroleptiques, antiépileptiques, antispastiques (bila|
hépatique, pancréatique, lipidique, glycémique, prolactine)
. Af Iy R<{DosageKes dntiépileptiques
Suivi Respiratoire
Adaptation de la prise en charge respiratoire | X | Bilan respiratoire- imagerieg bilan sangiin ¢ capnie- saturométrie
Suivi Cardiologique
ECG , Echographie cardiaque | X o9y F2yOlAazy RS fI OftAyAljdzS Si RS fQSiAzfz23
Troubles du sommeil
Dépistage des troubles du sommeil et des troubilg X Clinque/agenda du sommeil/atimétrie/polysomnographie/oxymétrie/capnométrie transcutanée
ventilatoires nocturnes nocturne
Troubles de la communication X Selonbesoin
Fonctions cognitives X
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3.2.3 Conditions de réalisation des examens paracliniques

Les conditions de la réalisation des investigations paracliniques doivent étre systématiquement interrogées,
FAyaiA 1jdzS QS JI fbéréficeridgye, sRIén laf rlatured ét faljustificition des examens
envisagésla famille ou les proches peuvent étre associés chaque fois que possible pour faciliter la
réalisation des examens.

Les examens pouvant déboucher sur une modification de la mmsecharge ou sur un traitement
symptomatique sont a prioriser : recherckhe causede douleur dont le mode de révélation peut étre un
comportement défi, par exemple.

Le développement des eonsultations dédiées permet un acces simplifié & des plateaaexhniques
ROAYF3ISNRAS Y ONBYySIdzE RSRASaz GSyLla Iff2y3asSs LN
YIGSNASE LRdzNJ £S& GNIyaFsSNIax /SNIFAya SEIFYSya F
organisation coordonnée de plusieurs gesteBl® RQdzyS YsYS FySaidikKsSaasS O2Y
permettrait de conbiner une fibroscopie digestivet une consultation +/soins dentaires par exemple.

3.2.4 Télémédecine et nouvelles technologies

L'objectif de latélémédecine pour les persons@olyhandicapéeest de faciliter un suivi régulier afin de
prévenir au maximum la survenue de complications qui mettent leur santé en danger, et conduisent la
plupart du temps a des hospitalisations répétées et/ou prolongées. Ceci constitue un des grands axes de la
stratS3AAS ljdzZAyljdzSyylt £ S RS -docg@ariedneppdlyhanBi&p.t Q2 FFNBE Y SR
Une évaluation réalisée en 2014 par le Hully, le Pr Billette de Villemeur et le CESHRs 9 centres
différents a permis de voir que 18% de ces patieyit®Q I @ A Sy & | dzOdzy & dzA A Yy S dzNEP
SyFTlryida eyl dzy YySdINRPLISRAFGNB NBFSNBY(HizZ nmx: yQl @
I dz O2dzZNE RS f QFyySS LINBOSRSyGSs aAaddz A2y LI N} R2E

[ QS { di® &hofeSEvaPLHfrancaise coordonnée par le Pr Billetle Villemeura permis de recruter

yTp LIGASYGA aSLI NBa LI 8355 et vidilSsamdag74)sur endsnlicdzQt  H
hospitalier neuropédiatrique (Hopital rdusseau), une entité CESAP représentant le méshcal
ambulatoire/IME et 5 SSiRediés auJ2 f @ K Y RA O LJ R 2 y (-HMSurReSBr3Pafights \400a RS
NBf § Syl RS f QI Yo dz | (i8p ElN&nfigneézleFh@sbiasInédicaug idzpntald-cds H N1 M
patients et la lourdeur de leur prise en chajjedzA | dZAYSyYy Sy d I SO f QN3IS O

La télémédecine est une nouvelle activité médicale avec une dimension écologique du soin dans le sens ou
fI LISNER2YYS Sad @dzS Rlya a #ep pr&eSbAnER ge \Shté Se/piioxiEi I 0 A (
partagé avec les parents &6S4 YSRSOAya SELISNIad /SOA ftAYAGS f Qdz
et épuisants pouta personn& SO LI NGAOALIS t I F2N¥IF{dA2y O2yiGAy
téléconsultations ne remplacent pas une consultation classique mais constituent une nouvelle activité
médicale au bénéfice da personneet des services de proximité quidaivent.

Une expérimentation de téléconsultations neuropédiatriques chez lefanes polyhandicapés (TLM
polyhandicap) a & conduite entre 2015 et 2018dqd.JA f 2 1 S S LJ- NJ-HPP AU clufs!de ceted  Q
téléconsultation, les partenaires échangent de facon directe en -g@midérence, sur un réseau
informatique sécurisé, ce quiermet de croiser les regards et de proposer ensemble un plan de soin
personnalisé et adapté pour chaque enfant (Billette de Villemeur 2017).

Sur 118 téléconsultations réalisées sur les 2 sites pilotes, les motifs de consultation étaient le suivi
systématique (35.5%), la gestion d'une épilepsie (48.3%), des troubles du comportement (11.8%), un
probléme de nutrition, de sommeil, de douleurs, geéparation a une chirurgie ou une hospitalisation
programmée Ainsi,70% des téléconsultations ont abouti a une adaptation thérapeutique sur prescription.
5S&4 aAiSa RQIFOO2YLI IySYSyild LIRdzNJ £ YAAS Sy el I OS
jour, ilscontribuenta développer des réponses spécifiques au polyhandicap
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3.2.5 Hospitalisations : quelques précautions a respecter
[ S&a LISNE2YyySa LRfeKIYyRAOFILISSE az2yid (2dziSa &adzaoSlL
préparer. Chaque peosine polyhandicapée (par le biais des aidants familiaux ou professionnels) doit
détenir son propre dossier médical informatisé (DMP, passeport santé ou carnet de santé spécifique).
[ S ASONBO LINRPFSaaAazyySt LISdzi s iseNd send ddIa loidsantéldd264& S A
janvier 2016, il englobe donc tous les professionnels travaillant avec la personne au quotidien, a domicile
ou en établissement médiesocial.
[ Sa 2dziAfad RQ2NASY(dlFGA2Y O0O2YYS cdnfus deg didaddsy Stf des+ A |
professionnels du médica 2 OA I £ = | FAY RS GNRBdz@SNJ N} LARSYSyid QS
adaptée la personne en question.

1 Favoriser les hospitalisations programmeées
CelalJSNXY S RQFYSEAZ2NBNI £ ljda ftAGS RSa aziya
- Si possible organiser des entrées directes pour des patients déja connus/fragiles
- ;UFr0fANIELF T tA&AGS Rdz YFGSNASE FTRFELIWGS n | @SO f
- *SNAFASNI I dzZLINBEAa RS fQFARFYd aix ySOSaaaidsS RQdz
individuelle
- t NBLJI NBNJ £ QF 002 YLI 3y SY S yadutreRéhfartsla lafaison)f £ S | dz O2Y
- PGAfAASNI £ Sa K2alLWAGEtf A&l GA2y & Ribured podedueifirie LI NJ
patient dans les meilleures conditions
- Promouvoir ledospitalisations a domicile (HAD) chaque fois que possible pour éviter a la personne
des transports inconfortables ou dangereux
- Utiliser les équipes mobiles de soins chaque fois que possible comme alternative

71 Conditions a respecter

Pour tout établissemein RS al yi Sz £ QF O0OdzS A ét enpériiculiedPdydBaddicgpes Kl v
nécessite de respecter les recommandations HAS publiées en 2017

- 1L Aadz2NBN) £ O2y(dAydzAidS Rdz LI NO2dzNB Sy iaNB f QlF Y2y

- +SAff SN L adsensl@@SaairoArt AdS

- CF@2NRASNI S F2NXIEtAaAaSNIELF LIIFOS RS fQlFARFYI

- Changer les représentations et développer les compétences en interne

- CSRSNBN) fS&a SljdzALIS& | dzi2dzNJ RQdzy LINRP2SG RS OKLly
5S8dzE 2dziAfa AyiaSNBaalyda LldzNJ £t S&a ShGlotraasSySyida
LISNE2Y Yy Sa LRfeKlFyRAOII LISEcheck idR $136 A3/ dzRASE & QLIAidzNUt TA G RIS
la grille patiendtraceur.
Les établisements de santé doivent aussi permettre a tous les personnels des établissements sanitaires ou
médicod 2 OA dzE RS a8 FT2NNSNJ adzNJ f 1 O0ASYGNI AGEYSSS RIyY
accueillir les personnes, a dépister les risques eéagir collectivement pour stopper les situations de
maltraitance si elles sont repérées a un moment quelconque du parcours de santé de la personne
LI2f 8KFYRAOILISS o6y23(8 RQ2NASYdFGAZY t APSESHdz HAMDO

9 [ QK2ALIAGFE A&l GA2Y Sy dza2NBHSYyOS
9y Ol & R QdzNissé&medsIE sahtéSddivet dtie préts a réagir de facon adaptée
U /2ydFOGSN) RSa NBFSNByGa 2dz SljdzAlLlSa ¢ 1 yRAOKLI
U ! 2ANI £ RAALIZAAGA2yundcheykiist RSS 3SS NjZox@ASt  RIQ-ddXB S @ISt
place rapidement lgt lj dzQ2 y NI ce2 A folyhdndi€apéeI@NSxp#nentS Handisanté 13)
pour:
- Installer immédiatement le patient sur un lit avec matelas-@starres
- 1 OO0dzSAtt AN £ QFARFY G SG fdzA LISNXYSGGNBE RS NBaid
- Evaluera douleur, la soulager
- S GF6ftANI dzy A202NB RS . NIRSY 6aSNI t SOt dzSNJ ¢
- Penser a ajouter une albuminémie, gabuminémie,PCRCRP (proteine C réactivdans le
OAtLY Al yIHAR2 &OSY&EMBBEQ8GF (0 ydiNRGAZYYSE @
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3.3 Recommandations particulieres

331 wSALISOGSNI tSa aArddz G6A2ya RQSIdzAt Ao NS
Les personnes polyhandicapées ont parfois une homéostasie en dehors des normes habituelles. Les
AAlGdzr GA2ya AYKFoAGdzSEtSa €Sa LJ dza FNB lepeSotuidBant a2y i
fS a2YYSAfUO Sy RSK2NAR RSa y2N¥Sa L32dz2NJ f QNISP L f
LINS&daAz2zy FFNISNAStEES o6lFladaasSsy RQdzy LRdzZ a GNBa fSyido
soit inférieure a 90, voir@ 85 %. Si ces constantes vitales sont régulierement retrouvées chenéme
personne polyhandicapé avec les mémes valeurs hors norme, en dehors de décompensation ou de
YIftFRAS AYGSNODAINNBY(GSs Af FI dzidefaBeonteOOSLIGISNI O2YYS
L f Sad ldzaaAr FNBIldSSyd ljdzS tF GFrAttS az2Ad GNBa A\
AYFSNASAZNI £ OS ljdzA Sad FGdSyRdz Fdz @dz RS €I G Af ¢
poids, que ces valeurs inhabifless ne sont pas en rapport avec une dénutrition sévere, et vérifier les
marqueurs biologiques de la dénutritioRour chaque personne, il est important de définir le poids de
forme, qui doit devenir le poids de référence de la personne.
llesttréesimpot Yy i RS yS LIl & GSYGSNI RS O2NNAISNI O0Sa @t f Sdaz
par des traitements a les ramener a la norme admise. En effet, au mieux ces tentatives sont inefficaces et
f QSY T yi shlSIiiRdaNy BQ Slj dzA £ A 6 N&Sles Rrditdmenljsdzs y freQte yhalg@ es &
traitements. Mais les tentatives de correction de ces valeurs anormales gmoort aux valeurs de
référenc€ LI NF2A & | dz LINAE RS GNXAGSYSyidGa FaNBaaarTasz N
voire lui faire courir un risque vital.
Il faut donc se rappeler que la maladie est parfan nouvel équilibre homéostadj dzS lj dzQAt S&aid R
vouloir corriger de facon intempestive, ce que Canguilhem avait bien défini dans sa thése de médecine en
1943,etlf dzZA NB &GS LI NF I A &xnguhiem Gdorgels,RE3) I dz2 2 dzZNR QK dzA

3.3.2 Latransition enfantadulte

La transition enfarbidulte est un passage important pour des raisons a la fois physiques, psychologiques et
RQ2NBIFYAAlI GA2Yy®d [ LMzoSNIS o02dzAZ SOSNES Sa SljdzAif Ao
changementgde groupe,de lieu de vie, pportent des changements qui peuvent étre brutaux (place dans
dzy S a!{ t LINBYRNB RlIya S Y2Aa 2dz f |lacoddnatany S | d
médicale est parfois difficile a organiser dans le sectedultes».

La recommandatiorSOFMERarue en 2012 et labellisée par la HASpporte quelques éléments de
réflexion(voir présentation schématique en début de recommandation)
U Effectuer si possible les transitiong@dicalesdans des périodes de stabilité
U Organisedes consultatios en binbme pédiatre médecin Aulte
U Trouver le médecin traitant Adulten F @F ya € &2 NI A EnfaiSet bie®S (| 6 f
déterminer son role de coordination des soins
U 5SSt 2LIISNJ RSa 2dziAfa RQIARMKOGdIdzNEE ORQNVRR BFSISY
U Définir un «programme de transitio® connu du jeune, de ses parents, et des établissements
sanitaires ou médicgociaux concernés
U Développer une éducation a la santé paie meilleures connaissance et compréhension de son
corpspaf QF R2 f Sk @y adulteJdzA &
0 Préparer les changements administratifsieformer les parents et le jeune&n particuliersur la
tutelle,} @+ yad € QN3IS RS my | ya
U t NPLREASNI | dzE LI NByidia RQI R2f SaOSvyansitionRS& I NP dzLJS &

6SOFMER,Handi caps moteurs et associ®s : |l e passage -soaauxidinenf ant
la période 15-25 ans : « Recommandations pour la Pratique Clinique avec débat public », Juillet 2012
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3.4 Education thérapeutique et promotion de la santé

[ OSRdzOF A2y GKSNI LISdziAljdzS £ RSadGdAylraGdAz2y RSa LI GAS
aux aidants qui viventvac la personne polyhandicapée
Les objectifs principaux des praghmes d'éducation thérapeutique sont :

U Formerles parents et aidants aux techniques de soins spécialisés qui sont nécessaires dans la vie
quotidienne (par exemple, techniques d'aspiration nasopharyngée, soins de trachéotomie,
LINB@SY A2y R BabieNaNd pat void Gralelioh @ar une gastrostomie, prévention
des fausses routes, analyse et prise en chalg comportements douloureux)

U Formerles parentsaidants au dépistage et a la prise en charge de situations urgentes (par exemple,
fausser2 dzi Sa > Sl 0 a), & @hchiamdlidrex A gedtd desthuades en situation de
polyhandicap.

SAFTFSNByda LINRPINIYYS&a RQSRdAzOF A2y GKSNJI LISdzi A lj dzS
moyen séjour). lls sont personnalisés et a#apa chacun des patients, a travers un contrat pédagogique
établi avec les parertaidants.

lessée yOSa RQSRAzZOF A2yl GXSBUI YyIRIAASH d2Sy INR dzZLIS L2 dzNJ F
des parentsaidants, ou en individuel, en particulier lodt2 2 y LINB LI NB | @dSO tSa FI YA
aprés un séjour prolongé en hospitalisation (par exenipieR S &4 OKI ya3SYSyida RS &2y RS
RS (GNIOKS2G2YASSY RSa GNIXAGSYSyda RQAINBESRIOSH I BQ &y
f QO2E@3ISYy 203 KSNI LAS

[ QSO R GIA@RIRAzOF GA2Yy GKSNI LISdziAljdzS asS FLFLAG Sy 02,
consultation en télémédecine ce qui permet une interaction étroite avec le personnel des centres médico
sociaux das lesquels vivent les patients en sitioa de polyhandicap (Gaudon P., GPF, 2015)

Q)¢

3.5 latrogénies

Est iatrogene tout trouble ou maladie provode$non seulement par une thérapeutique médicamenteuse,
YIA& FdzaaA LI N G2dzi OGS rvm8dRAeDl £ = YsYS Sy fQlFoaSy

3.5.1 latrogénie médicamenteuse

1 Polymédication
Du fait de ses pathologies multiples, la personne polyhemgée est le plus souvent patgdicamentée.
[ 2NAR RQdzyS SiGdzRS NBFftAASS Fdz / SYiNB ! ydossiery 8¢ RS
personnes polyhandicapées enfants et adultes, nous avons retrouvé une utilisation trésntecqre
traitements de fond de 1Zlasses thérapeutiques utilisées directement en rapport avec les pathologies
rencontrées dans le polyhandicdpors antiépileptiques étudiés par aillleursdlassement sans ordre de
fréquence de prescriptions)
Le tabeau 1 résume pour chacuné&di Of  daSa f SdzNJ 'aaX fS& LINBOL dzii A 2
principaux observéAnnexe 4, cf en lien avec citegp 3.5 tableau ).

1 Emploide médicamenthors AMM

/ SNIiFAya YSRAOFIYSyia az2yid SyLifz2esa K2NaR !aa OKS
6/ t2YyARAYS0YT a2A0 K2NE AYRAOFIGAZ2Y RQN3IS 06 0KSNI LIS
gaSy AljdzS y2y FLILINRBLINASS F@Fyd ¢ Fya o6t ¢SiNroS
recommandée avant 18 ans, alors que son bénéfice est indénialle Ys YS f S& 0 A &LIK2 & LIk
LI & RQ! aa OKST tQSy¥I yid YI xigtionf SdzNJ dzal 38 NBt 8§ S RS
/ SNIFAya FyGASLAESLIIALdzZSSE yQ2yd dzyS !aa |jdz§ OKSI
ans (Perampanel, Gabitril, Gabapentine en mono thérapie de premiére intgntion

S

1 Posologies employées parfois importantes
Certains antidystomjues, antiépileptiques, IPP.
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1 Erreurs médicamenteuses possibles
5dz FIFAG RS I LREt@YSRAOFIGAZ2Y S ZRRSHA2 NONNSS daNEE Ry ]
sontpossible® [ Sa STFFSGA AYRSAEANI defc& inéddmeritsSant réshargans ldzi A 2 v .
tableau 2(Annexe4, cf en lien avec chapitre 3.5, tableaul2f F I dzi 3IF NRSNJ £ f QS & LINA
a ses effets secondaires propres, et que leur utilisation conjointe augmentera les effets déléteres,
notamment au niveau de la vigilance
Toute prescription devra tenir compte du contexte médical global de la personne, de la balance
bénéfice/risque, des effets secondaires possibles, de la compatibilité avec les thérapeutiques existantes. Le
traitement devraétre réévalué tres régulierement afin de ne pas continuer une médication inutile ou
SYaSyRN}yld RS&a STFSia aSO2yRIFIANBA GNRLI AYLRNILF yG?2
traitement (antiépileptiques notamment)
Certains effets secondairgerticulierement génants pour le confort de la vie quotidienne de la personne
doivent étre systématiquement recherchésconstipation, rétention urinaire, sécheresse buccale,
hypersalivation, encombrement bronchigquaypocalcémiesyndrome grippalAnnexe4, cf en lien avec
chapitre 3.5, tableau & Lf Sad I dzaaix ysSOSaalANB RS LINkGSNI
notamment nocturnes.

3.5.2 latrogeénie liée aux actes médicaux

Tout acte médical doit tenir compte de la globalité de la personne, du but relcbedes effets nuisibles
possibles, de son retentissement dans la vie quotidienne de la personne sur son confort et sa qualité de vie,
RS fQFI@gAa SOftlFANB RSa LI NByda 2dz NBalLkRyalofSa fsS13
Ceci est valable notamment pour certains actes quotidiens (biser les indications de sondages urinaires
intermittents par exemple), pour les indicatén RQA y i SNIISy (i A 2dgient Eiré posdsNaa A O
équipe pluridisciplinaire une hanche correctement centrée aprés chirurgie peut nesia devenir
douloureuse.
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4 Parcourgde vieet accompagnement

4.1 Place de la personne et de ses proches

4.1.1 ROle des parents

Pour I'enfant polyhandicapéommepour tout enfant les parentslisposent jusqu'a la majorité de l'autorité
parentale et ils doivent garantir la sécurité, I'nébergement, la santé, et I'éducation. Les besoins d'un enfant
polyhandicapé sont tels que les parents vont devoir faire face au fil des années a de nombregesasesxi

pour que les soins soient assur@®utes les situations peuvent étre rencontrées, depuis celles ou les
parents assument la quadi2 G ft AGS RS& az2Aya LIRdzNJ f SdzNJ Sy FlLyazs
établissement sanitaire ou médisocial ToutR2 A i s UNB YA & Sy dzdzdNB LJ2 dzNJ |j
le moins possible altérée (Rousseal 2

1 Information et accompagnement des familles
[ QAYVT2NXIF A2y RSa LI NByda Si RSa FTNBENBa SiG &adzdzNa
lég- £ S L2 dzNJ £ Sa LINRPFSaarzyyStazr O02YYS L2dzNJ G2dzi Sy
polyhandicapé sont plus complexes et nécessitent des contacts fréquents, et chaque étape doit étre pensée
pour le plus grand bieg 41 NB RS  Q Sif, Tylielfed qu'erdsviendlds $ngdalités, le maintien de
relations parents- polyhandicapé devenu adulte est bénéfique tant que cela est possible, méme si le
LI NO2dzZNE RS @GAS aQSTFSOGdzS Sy YI22NAGS K2NHE Rdz R2
[ S LINPOS&aadza (i RERY TOONRMWILA S YSy i RS& LI NByda yS L
stéréotypé, car les situations sont multiplependant la grossé&sS > | dz RS O2 dzNB apeQuiry S LJA
I 002 dzOK S Y S yrien ne pebiFelredsydiéBatisé. Les nouvelles pouvadtygS NENJ RS  f QA y ]
G2ANB RS fQly3a2raasSsy az2yd FNBIdSyidisSa SG RADGSNESaA
sa facon de lesentendren = LJdzAia RS € Sa O2YLINBYRNB S RQlI &dadzySl
RS  SdzNJ Sparertsyeii 4 frafri& doivent étre soutenus, comme le recommande la circulaire
DHOS/DGS/DGAS N°2€XBD du 18 avril 2002.
t I NJ O2yGNBZ I LINB20OdzLI GA2y O2yaidlyiS Rdz YSRSOA
LISNE2Y Y St RS LINRdoih &fra infSrméRs ded anNdRces dptdéié réalisées, et par les
LA e OK2f 23dzsSa L RAALIRAAGAZY RIy & fS as6chl Bed S K 2
FOO2YLJ Iy SYSyld R2A0G &S LIR2dz2NBRdzA ONB air f QSyvwedlgsli Sai
parents au fur et a mesure des besoins.
Il semble que les parents doivent rester en quelque sorte les maitres du temps dans ces processus. Chacun
RAG LI NJ ASa ljdzSadAaz2ya dzyS LI NIAS RS fF @SNRdiS |jdz
G2dzi az2y asSya f2NRIdzS S LINE T Seddemois 8d proSisnpadly dzf S
i dzZA  LISNXSG FdzE LI NByidGa RQLFft SN SyO02NB doyidie)dedz LI dz
explications sont adaptées et de plen plus completes (Juzeau, Husse, 2010).
[ S& LI NByGa azyid az2dz@Syid Sy [GGSyidS RQdzy LINRyYy24&d
peut se risquer a définir ce qui va advenir de cet enfant (Tezenas du Montcel, 2017). Et finalement ce qui
estimlI2 NI I yG LJI2dzNJ £ Sa LI NBydasxs O0QSad RQF@2AN |jdzSt |j dz
de confrontation avec la wiolence des apparences(Zucman, 1998)
[ Q8aaSy(iAdt 8ad RS R2yySNI t -fessBsyadprey (R Sdzy 8J MBY (R Q&g
LJdzA 3 a Sy d LR NISNI £ £ Sdz2NJ Sy Tl yi f DohnéregperspactivdsS 06 2 y
fI FIYAEES RS Floe2y aeadsSYlridAaljdsSz RIEya ¢t Tl ce2:
« scolarisatior», de la & de famille, etc (Juzeau, Husse, 2010).

1 La fratrie
Deux cas de figure se présentersioitf QSyY FI y i L2 { &€& la gitRakidd ledtifja Saniie alafitl n
EF yIAA&ALYyOS RQIdzZINBA SyFryGaz &2AG Af | NNAOS | LI

parents retentit alors sur toute la fratrie.

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
82



Texe du PNDS Générique Polyhandicap

Pour les autres enfants, les parents essaient le plus souentesher une vie da plus normale possibie»

G2dzi Sy alOKIyd GNBa o0ASy 1jdzS OKLF Odzy I dz2N} t aQlF
Odzft LI 6Af AGS LI NJ Nis plleife Ndijouls tzk parerkBLNB & Q20 a dz) & RS OK
a0 az2f dzySyd Y SA i»{(TexaNg dj dshttal, 2019z NB @

[ QAYVF2NXIGA2Yy RS& FdziNBa SyFlyida R2A0 Stf® Fdzaa
déculpabilisante, notamment pour les plus jeunele Eera revue chaque fois que nécessaloes des

questions qui doivent rester la source de vraies réponses. La réponse juste varie selon les personnalités,
OStftSa RSa LINByida Sid OSttS RS OKIIljdzS SyFlyiasz Si
propres difficulés pour protégeteurs parents.

'y Y20 &adzNJ £ Sa NBfFGA2ya FYAOLIfSas R2yd o6SI dzO2 dzL)

épreuves, de @me que pour la famille élargigarents et professionnels savent bien aussi a quel point des

amitiés solides sont néede la situation si particuliere de cet enfant, au travers des hospitalisations, des

NEyO2y(iNBa +Faa20AtiABSax 6¢SiSyla Rdz az2ydOSts Hnm
1 Les parents vieillissants

Du fait de l'augmentation de la durée de vie des personnes polyhandicale&eparents pevent étre

confrontés a ne plus faire face au maintien du lien parental ou de plus en plus difficilement, ou méme

disparaitre avant leur enfant. Cette situation pose de nouveaux problemes a la fois pour le sujet

polyhandicapé et pour ses parents (Desenfaot].0)

Lorsque & personneest pri® en charge dans un établissement, les routines des visites et de I'accueil au

domicile des parentsweekend, vacances) se modifient ou parfois sont rompues. Ce déséquilibre affectif

est préjudiciable a I'équilibre congxe et fragile qui s'était constitué au fil du temps pour la personne

d'une part et les parents d'autre part. Ces derniers, déja culpabilisés d'avoir un enfant polyhandicapé, dans

I'angoisse du temps qui passe, vont en souffrir encore plus en s'en o¢aupars et a l'idée de ne pas lui

survivre.

Lorsque les parents assurent la protection juridique, leur propre vieillissement les rend de moins en moins

opérationnels Le passage de relais & un autre membre de la famille est une évolution logique reats il p

étre impossible ou complexe car les liens familiaux ne sont pas aussi forts qu'entre pére/mére et enfant.

C'est alorparfoisun autre mandataire qui devra reprendre la protection, sans lien affectif initial.

4.1.2 La personne polyhandicapée elteéme

1 [ Q &nypblyhandicapé

58a al LISGAGS SyFlLyoOoSzs tQSyFryd FLILWNBYR RS aSa LI
aussi par les échanges et la communication toujours active des parents. Peu a peu, il doit apprendre a gérer
comme tout enfant la frustration, quiestIN2 6 6 f SYSy i LX dz& AyiaSyasS 1dzS OK
selon la qualité de vie des parents, qui lui envoient des messages non verbaux et verbaux positifs ou non.
[ QAYOf dzaA2y REYa dzyS O2ft SOGADA (G SEOONSEDKBEY (B | INREN
car des rencontres avec ses pairs naissent des expériences nouvelles et des apprentissages de vie et de
O2yylAaalyOSao /Sa AyOfdzaizya azyida fQ200laazy RS
O2aAYyAGABPEY RS REQSWZA LISNX¥SGHIGNBS RQILIINBYRNB t fSa

A Sy dzdzONB Rl OS 0dzi,® Q3 FAzZA ARE RBE¥0RBSdyrSa IS

S a G NUzO G dzNEB & fI LISGAGENSYFI yD&A 7t 3d | prIscda
Si asSa LI NByiGa OS (eSS .RQlFOOdzSAt 0o/ & %l 2dzOKS D
wlk LISt 2ya [dzS €S RNRAG £ f QSRdzOF GA2Yy Sad fdzh | dzaa
dans la loi qui régit leétablissements médicsociaux (10i 200 Rdz H 2F Y@ASNI Hnnu ad:
médicosociale). De nombreuses associations et établissements veillent a faire évoluer sans cesse ce droit
b £t QSRAzOF GA2Y S f QF LILINBY G AsaéaritsIed dans @8 deMi&ches ¥n cous O 2
LJ2 dzNJ f QSRdzOF A2y Ay OfdzAA@BS RIFIya RS y2Y0ONBdzASa NJ
adolescents polyhandicapés peuvent étre pris en charge dans un systéme avec scolarisation adaptée.
[ QF @I yIHBIISRRSOIINAEAS Sy OKINBS Said fQl OGengest RSaA

a
a

DT/, O
U (U ax
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avec des effectifs plus rédsilf dzZQSy &a02ft F NAGS 2NRAYFANB® /S aeaidsy:
auNB G KYS Si | dzE graceaupescolRriSatidada@ee T | vy (i =

T [ QFERdzt §S LRfeKlFyRAOFLIS
Bien entendu lapersonne polyhandicapée, comptenu de toutes les difficultés de communication
RSONARGSAT aSYoftS 0ASYy f2AY RQdzyS O2YLINBKSyaAiAzy RS
de vie semble une ergprise difficile. Cependant les textes (I0i 2002 Rdz v 2F YPBASNI Hnnu A&
et médicca 2 OA £ ST RSONBG Rdz o YIFIA wamtT0O S f QI LIINBKSY
indiquer que des voies doivent étre mises en plaeglaptation & la communication, explications par
différents canaux, et appropriation par la personne de ses choix, du plus intime au plus concletpdde
sesvoisinsde chambte 3S& LINBTFSNByOSa It AYSYyllIANBa 2dz RQlI O
FFFSOGAGDGSas aSa 0Saz2Aayada LINARYFANBa SG asSa Ll2aaAroAf
De nombreux établissements prennent acte de ces obligations légales et leur donnent vie au quotidien,
INNOS I dzE LINE I NF & NBEIfAasSa RIya f Q20aSNDI GA2Y >
polyhandicapées (Rofidal T., 2017).

4.2 Mesures de protection eprise de décisions

421 [ QSYy Tl yi

Il est peu fréquent qu'un enfant justifie d'une mesure |égale de protectfmmisque ses parents sont
naturellement ses représentants légaux. Néanmoins cela est possible si ses 2 parents sont décédés ou s'ils
font I'objet tous les 2 d'un retrait de l'autorité parentale.

Des lors, apres saisine du juge des tutelles, @@laonsitue et préside urconseil de familla@'au moins 4
membres, choisis en fonction de l'intérét de I'enfant. Ce conseil désigne parmi ses membres un tuteur et
un subrogé tuteur chayde surveiller la gestion du tuteur. Le conseil de famille est chargé de régler les
conditions générales de l'entretien et de I'éducation du mineur, il délibére par vote a la majorité (le tuteur
ne vote pas). Si personne ne peut assurer la tutelle, -celést confiée aux services @é¢partement. La

tutelle est alors exercée sans conseil de famille, ni subrogé tuteur.

En cas de séparation des parents, il peut arriver que l'autorité parentale soit attribuée par le juge a un seul
RSa LJ NBy{azs étahtictizi déBson Lalitdyil® yparentale, dans le cas ol des risques de
maltraitance ont été repérés par le juge.

422 [ GdziSttS RS f QI Rdzf (S
Aux termes du code civil, la protection juridique des majeurs est un devoir des familles et de la collectivité
publigue. 58a f QN3IS RS wmy Fyaz f1 ySOSaaAdsS RQdzyS ic
fréqguemment les parents continuent pendant plusieurs années a gérer les affaires didéille sans
avoir fait les démarches pour une tutellear les démarches sblongues et impliquent une distance par
rapport a cet enfant, et parfojsi la situation familiale est complexiés peuvent avoir peur deaviver des
conflits.
[ S (dziSdzNJ R2AG £ fF F2Aa NBaALISOGSNI f Qlngrésanf8e¥A S R
RSOA&aA2ya t &l LXFOS alrya NRALddzZSNI RS fUAYFIYUGAL A:
travail social et auxiliaire de justice, ce qui ne va pas sans questionnements éthiques Blgésvier 1968
et du 5 mars 2007)
Par ailleurs méme en cas de protection juridique, il y a souvent une interaction de la famille (harmonieuse
ou non) avec les acteurs des établissements mésimwaux qui bien souvent prennent en charge la
personne polyhandicapée.
En pratique la meserde protection doit étre demandée au juge des tutelles qui va d'une part choisir le
type (abilitation familiale, et souventtutelle pour les personnes polyhandicapées), son étendue

7 Loi n° 68-5 du 3 janvier 1968 portant réforme du droit des incapables majeurs - Version consolidée au 06 mai 2019
Loi n° 2007-293 du 5 mars 2007 réformant la protection de I'enfance
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(économique / sociale) et le mandataire (familial, service mandataireydataire individuel, préposé
d'établissement). Les jugesonfient souvent latutelle aux parents, qui peuvent parfoifefercer
conjointement. Dans certains cas, la tutelle est confiée a une association spéceéigest, exerée par des
mandataiesproféit a A 2y y St 4> aA S 2dAaAS ftQSaiAyYS ysSOSaal ANB
Le mandataire doit rendre des comptes au juge des tutelles. Lorsque le mandat est confié & un membre de
la famille, celuci peut étre aidé par le Service Régional d'Information et Soutien des Tuteurs Familiaux
(SRISTF).

Un site internet nationbest en cours de construction par le ministére de la Solidarité et de la Santé, il est
RSalGAYS FdzE FFYAEESA ljdzA aQAyYy (i SNNE IS ylera¥amtionfiel YA &
en 2020.

4.2.3 La prise dalécisions sanitaires (opérations)
[ GdziSttS O2yOSNYyS RQFIo2NR I 3ISaidAaAz2y RS&a o0ASyac:
probléme. Le tuteur peut étre missionné aussi par le juge pour représenter la personneéetie, si celle
ciSaid RlIya fQAYOIFILI OAGS RS R2YYSNJ) dzy O2yaSyiaSySyi
alAa fQFrRKSaAz2zy RS I LISNBR2YYS t (2dz2iS RSOA&aAZY
adaptée doit toujours lui étre fournie.

4.3 Allocations liées au polyhandicap

En cagle polyhandDl LI | GSNBX ¢S {FdzE RQAYyOFLI OAGS RS fF LIS
Si R2yO fSa Ftft20FGA2ya O02YYS Q1991 L}Rdz2N f QSy ¥
OKI NYASNE 20fA3SS LIRdz2NJ £ S Llivardaire&s 20 ai a2dxalljsSdycst RSm

azyid tSa Ftft20FGA2ya LI2dz2NJ SyFlyda ljdza aQl LILX Al dzSy
prend le relais.

431 [ QSYFlydsz RS n t Hwn lya

T [ Q! tft20FGA2Y L}RdzNJ 9RdzOF GA2Y RQdzy 9y ¥l vyl |
9y LJ dza RS Q! 991> RSa O2YLX SYSyi(a LISd@Syid siNB
U Lescompléments pour frais seront évalués en fonction du niveau de dépenses, avec un bareme issu
RSa RSONBiGa RQILILBEAOFGA2Y RS tF t2A RS wnnp

U Lescompléments pour réduction du temps devail des parents seront attribués en fonction de la
réduction liée au handicap, qui peut évoluer selon les orientations, les places disponibles en
StilFoftAaasSySyidx Siszt Qaz QRANE SRS | -peBohfelrédmirifreS | A ¢
pendantle temps de travail des parents

U Le sixieme complément ne peut étre attribué quefsil LJNI§ asy
NBIljdA &S ydzAd SiG 22dz2NE 1jdzS f QSy T
ASYIAYySs Si | dzQkerfips de NIF GNB R dz@ @A
80200dzLISNJ RS f QSy Fl yio

f LaPrestation deCompensationduHF Y RA Ol LJ ot / I 0 LI dzNJ ft QSYy Tl y
9t ftS yS LISdzi sUONB FOGGNROdzSS jdzS ar €t QSyFryd 2 dzoN
aQF @8 NBylidz fKAFYSRA O LJ SG SO NBaidsS £ OKIFINBHS AYLR2NII
/| QSalG az2dzwSyid S OFla RS tQSyFryd ljdzZh INI YRAGO
Les parents auront toujours le choix entre la solution des compléments ou de la PCH, qui doivent étre
OKATTNBSE (2dz2iSa tSa RSdzE LENIfF a5tl f2NB RQdzyS

(') S I -aeisdniESest R Q dzy ¢
Iy i —joy'rrfé&aoar LJ- a
SyY 6 R-lz@dhise pdQ dzy S

8 Dossiers législatifs - Echéancier - LOI n° 2005-102 du 11 février 2005 pour I'égalité des droits et des chances, la

participation et la citoyenneté des personnes handicapées et liens vers les décrets d'application
https://www.legifrance.gouv.fr/affichLoiPubliee.do?idDocument=JORFDOLE000017759074&type=echeancier&legislature=

°La prestation de compensat i on-https/whivaserdiGecap (PCH) pour | 6adul |
public.fr/particuliers/vosdroits/F14202

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
85


https://www.legifrance.gouv.fr/affichLoiPubliee.do?idDocument=JORFDOLE000017759074&type=echeancier&legislature

Texe du PNDS Générique Polyhandicap

9y OS ljdzA O2y OSNYyS Sa adz2ND2HG& RQlI Yl @®StB8eMdi Rdz
PCH, qui peut étre attribué en sus du complément pour frais ou réduction du temps de travail.

432 [QFRdz GS £ LI NIANI RS wun |ya

T QI ft20FGA2Y L}RdzZNJ ! RdzZE GS | F yRAOFLIS 6! 110
[ § GFdzE RQAYOFLI OAGS RS ym: Gi&ENKNSdzSRE dzf 82ZO0KISNA 2 .
K2NE RQdzy SGlofAaasSYSyl RpSobpEhSYSvad ¢y RARNBDEORAS dzf
aSdz2 S dzy$S LI NIAS RS fQrt1t1 Said OSNESS adaNJ £S 02vLi

mesue est prononcée)9y OF & RQKSOSNASYSyd Sy FT28SNJ RS @AS:s
LISNBR2YYS ljdzA R2AG Sy NBOSNESNI dzyS LI NI t £ QSdlof A

 LaPrestatonde@ Y LISy al A2y Rdz | I YRAOFLI o6t/ 1 0 LJ2 dzN
[ Sa O2yRAGAZ2Yya ROYHOINRBAHSFY HBNBYLX me& OKSIT f QI Rdz
sont a chiffrer précisément, et seuls les devis sont acceptés, les factures déja acquittées ne donnant pas
droit & remboursement.
Elle comporte 5 volets
U Volet1: aide humainglSad o0l NBYSaA a2y (d RATTSNBésiataiie®d uhy f QI
mandataire;
U Volet 2: aides techniquesseul le reste a charge aprés toutes les aides sociales possibles est pris en
compte;
U Volet 3: logement véhicule et surco(t transportseuls les surcodts liés au handicap sont pris en
considération
U Volet 4: aides spécifiques ou exceptionnel®s LINR 6§ SOl A2ya al yAdlrANBa IR
asS22dz2NE RS G OFyOSas F2NXIGA2ya £ fF O02YYdzy A Ol
U Volet5: aidesk YAYlFf A§NBax LJSdz dziAftAasSSa LI2dzNJ £+  LISN&
NBEStfSYSyld S R2yySNJI RS&a 2NRNBa t fQlFyAYIlf

4.4 Organisation du parcours

(Annexe 4 cf en lien avec chapitre 4)

4.4.1 La petite enfance (0 a 6 ans)

C'est une périodextrémement difficile et cruciale pour les parents qui prennent de plein fouet I'annonce
du polyhandicap (Tezenas du Montcel 2015). La promesse d'une parentalité normale et heureuse
s'effondre et la transition vers les réalités du polyhandicap est doulméret longue alors méme qu'il est
important pour I'enfant de lui construire un projet de vie adapté a ses capacités. Les parents doivent au
mieux acquérir la conviction que leur enfant a des capacités qu'il faut découvrir pour en tirer le meilleur
parti et I'inscrire dans un projet & sa mesure.

Pendant cette périoddes hospitalisations peuvent étre longues et fréquentes, les contacts et les soutiens
des médecins et soignants sont importants. En hospitalisation, les services de réanimation pédiaisque pu
de pédiatrie, le plus souvent en CHU, sont en premiére ligne.

Certains services de Soins de Suite et Réadaptation (SSR) ont déwddeppipétencespéciflques dans

le domaine du polyhandicagt se sont spécialisés dans cet accueil au long cours.

Lespremiersservices médic@ociaux ressource®st les Centres d'Action Médiedociak Précocg CAMSP)

qui assurent en ambulatoire dépistagiiagnosticrééducationprécoceet guidance familialeA partir de 3

ans, dans certains cas exceptiats, les Centres Médico PsyeRédagogiques (CMPP), dont la mission est
tournée vers la santé mentale réglementairement, peuvent proposer des actions de soutien a l'enfant et
aux parents.

Les Servick ERuQdion Spéciale etle SoinsA Domicile SESSAD)apportent une action pluridisciplinaire
Fdzi 2 dzNJ RS £ Q8yFrHy (G t R2YAOAE S RI y dpred rdtiication pabted (i dzNB
MDPH
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dehors de I'hdpital et de certaines pouponniéres sanitaires, alors qu'apres 3 ans l'enfant peut bénéficier des

Etablissements pour Enfants ou Adolescents Polyhandicapés (EEAP), et des Instituts Médico Educatif (IME)

qui peuvent prendre en charge ces enfants aeel sans hébergemerapres notification de la MDPH

[ QSyaSYyofS RS OSa RAaLRAAGATA az2yd 3INIF GdzA & LI2 dzNJ
442 [ QSYyFlyid S fQFR2ftSaoSyd o6t £ MH FYyao

Les services médiemciaux ressources sont les SAH3, et le recours a des accueils avec ou sans

hSo SNESYSyids 99!t Si La9x Said laasSli KFEoAdGdzsSt o [ Sa

(C. Husse 2010)

Dans ces établissements, la préoccupation des apprentissages, éducatifs et scolaires, est constante et

chaque enfant est sollicg Sy F2yOiA2y RSa LRAISYGAlrtAdSa | dzQAf

''YyAGSaE RQOyaSA3IAYySYSyid FRILIISSAE SO RSa SyaSiaayly

en tres petits groupes (maximum 3 a 5 enfants).

''yS NBTtSEARZY HBANQSQAYyOt Ak Sy O2daNE RIFya RS y?

expériences de scolarisation adaptée sont tentéelee étude def QL b, {appBlée étude Polyscol,

financée en partie par la CNS# été rendue publique en novembre 2018 sur le sujaiupertDuffort

HAMyO® 5Sa& 3ANRdzZLISAa RS (NI @I At azyid Sy O2dz2NE Sy wun

4.4.3 La transition enfantg adulte (13 a 20 ans)

Ce sont plusieurs transitions qui s'effectuent, elles constituent autant de risques de ruptures et d
régressions a partir d'un équilibre déja fragile et délicat Elles concernent la prise en charge ni{gdicale
ci-dessus chapitre 3.3.2)a difficulté pratique des soins quotidiens, le lieu d'hébergement et I'éveil de la
sexualité.

La prise en charge médicale va passer du pédiatre qui intervient depuis la petite enfance au médecin pour
adulte. Les soins quotidiens, toilette, habillaganisferts, qui sont des moments privilégiés pour I'enfant
polyhandicapé sont souvent réalisés par les aidants "naturels" que sont les parents. Lorsque l'enfant
RSOASY(G I RdzZ 6Sz 0OSa az2Aiya LISdwSyid siNB O2iFASa
200l aA2yySyiasz S RQdzyS OSNIFAYS RAalGlFIYyOS £ ONBSNJ
physigue et psychique.

[ S& adGNHZOGdZNB& L2dzNJ SyFlryida R2A0SyYyld y2N¥XYIESYSyl
dispositif Creton, dzA LISNXY SG 1 adzA S RS a siainyis a eyips Baitie§d f A & & ¢
I dzOdzy S LJX I OS yQS&ad RAALRYAOGES LJ2dz2NJ €S 2SdzyS | Rdz i
Les structurepourf QF OOdzSA f S (i addlte® poyaiNG &Gyt faireRa@e aux besoins de

soins perm ySy1d RSa LISNE2YyySa LRfeKIyRAOFLISSa: Si Rz
comme en disposent ldglaisons d'Accueil Spécialisées (MAB)qui, audela des difficultés a trouver une

place, signifie de nouveaux intervenants et une nouvelle collectivité.

444 [ QN3IAS | Rdz G S

Les lieux de ViR S £ QI Rdzt (i Spelent &r&ledghicle(phared®lla MASen accueil de jour ou

en internat ou en accueil temporaireLes séjourpeuvent durerplusieurs annéesvoire toute la viege qui

va de pair avec un environnement humain et des activités relativement stables.

[ OAS [d2iARASYYS LISdzi NBaliSRIQARUWINDBFIREALEBESE 24
vie de ces personnes, qui apprennent a leur rythme (Chavaroche.2006)

vdzSt £ Sa 1jdzS a2ASyid tSa& GSOKyAljdzSa dziiAf detdSebquz f QS
permet a la personne de grandir en autonendi tout age (Rofidal 2017)

5Fya O0Sa AyadAalddzirAzyas fQFOO2YLIIAYySYSyd LI N fSa
personnes polyhandicapées, avec toujours un prgietsonnalisélj dzA & 2 dzii A Scgompagn@le O G A 2
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soignants (Rousseau 201

445 [ QF g yO0SS Sy N3S
C'est un fait nouveau et un réel progres que la personne polyhandicapée atteigne et vive dans I'age adulte.
La personne polyhandicapée, méme ne parlant pas, doit étre entendue dans son désir, qui se traduit en
projet. Les parents ont alors toujours un rble a jouer auprés des professionnels car de leur coopération
naitrale biens 4§ NS RS  QSy TI.GambrBIS E5y dz | RdzZ 4GS 0!
Les besoins médicaux, -dela des besoins initiaux, augmentent avec I'ageoblemes ostéearticulaires
(rachis, articulations diversesystéoporose,l dzRA G A 2y S @A a A 2 yThut dRtSdiffigilk: ek 2 vy = (
symptémes fonctionnelsont mal expriméset sont trés intriquésles examens sont plus difficiles a réaliser,
les actes chirurgicaux et anesthésiques sont redoutés ainsi que leurs suites. De plus la décision individuelle
apres une information compléte n'est pas possible easaorsde la responsabilité du médecigaclairé par
I'entourage social de la personne.
Enfin les parents, aidants souvent indéfectibles bien que leur qualité de vie en soit altérée (RousSau 201
vieillissent aussi a des degrés variables. lls peuverplue pouvoir assurer I'hébergement complet ou
transitoire, les visites en MAS, la tutelle formelle ou informelle. C'est une source d'angoisse profonde pour
des parents quele risquer de disparaitre avant leur enfant. Des adaptations pratiques, psychadsgay
affectives doivent se fairedans un travail coordonné avec les famifesJr NBy (1 & = TeNBiteB a S
et les mandataires professionnels

45 Llafin de vie

En 2013, I'Observatoire National de la Fin de Vie (ONFV), a propos des personnes handicapées hébergées
en MAS ou FAM, a évoqué "une fin de vie invisible, oubliée, négligée, voire cachée". Pourtant rien ne
justifie que cette réalité qu'est la fin de vie staitée differemment decelle dela population générale.

Le rapport de I'ONFV a mis en évidence que trop souvent les procédures n'étaient pas ou étaient mal
appliguées, et ce d'autant qu'il n'y avait pas de personnel soignant formé a ces problématidiresiel vie

dans l'environnement, alors méme que des unités mobiles de soins palliatifs existent sur tout le territoire.

En matiére de pédiatrie, dans chaque région a été créée une Equipe Régionale Ressource de Soins Palliatifs
Pédiatriques (ERRSPP), 3j1dzSf t S LI NByda SO SdGlrofAaaSySyida LISdzd¢
court ou moyen terme. Les équipes mobiles de soins palliatifs peuvent bien entendu aussi intervenir pour
RSa SyTlryita air f{ucHklpignkddsindd@Sible y I £ S aS (NP

Spéificités de la fin de vie chez la PPH

Les situations mettant en péril le pronostic vital a court terme sont fréquentes leéapslyharmlicap, mais

Y QA Y LI Al dzS vy  : qudllexquetsoit ledr fravitéRy@parénte Slles peuvent souvent se résoudre.

La sitation de fin de vie se définit 2 N& |j dzfVedslitzyiSpeut étre envisagée. Lésis Leonettidu
22/04/2005 et Claeyd eonetti du 02/02/2016'° s'appliquent pleinement, mais certaines dispositions ne
LISdz@Sy G aQl LILJ A lj dzS NJ 28A WL SSYYRAya(l 33 SLIdgAJESj diSNBtar LIS dz £ S
précise fen en matiére de polyhandicap.

En ce qui concerne les situations trés précoces, la loi de 2016 induitauiire de service qui progresse

au fil du temps et conserve lecap dulrdS Oi RS € QST AGS RS t Q2LIAYA2Y R
Si fF LINR&S Sy 02YLIIS RS fQAYOSNIAGddzRS FNBIljdsSyid$s
[ LINBO2OAGS Rdz RAIF3Iy2aiGA0 Said rapdd dads Qe gi@diaz oR& dzy S
pronostic vital est en jeu.

Pour les adultes ou les grands adolescemrtgjdsignation d'une personne de confiance et la rédaction de
directives anticipées ne doivent pas étre exclues totalement, bien que I'on sache queubkes de
compréhension et d'expression les rendent souvieés difficiles a établirCependant la compréhension de

10 Ol n° 2005-370 du 22 avril 2005 relative aux droits des malades et & la fin de vie Loi n° 2005-370 du 22 avril 2005
relative aux droits des malades et a la fin de vie - Version consolidée au 20 mai 2019

DéfiScience - Filiere Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement i 11 mai 2020
88



Texe du PNDS Générique Polyhandicap

O0Sa LISNE2yySa Sali o0ASYy &az2dz@Syid YSAtftSdaNBE [dS yS
orale, et il est donc obligata de donner & chaque personne polyhandicapée des informations sur son état,
adaptées a sa compréhension, ce qui est prédass la loi Claeyiseonetti.

[ LISNR2YYS LRfeKIyRAOILISS yQSilyid LIa Sy YSadzaNB
de prendre les décisions de Limitation ou Arrét de Thérapeutique Active (LATA) a lissueédiioe
collégiale telle que définipar la loi et consigneé dans le dossier de la personne. La famille, les mandataires
judiciaires, les aidants habituels doivent étre consultés et prévenus de la décision médicale. En cas de LATA
toute souffrance physique ou psychologique doit étre évigéeompris paune sédéon suffisante méme

si elle peut entraineune accélération du déces.

4.5.1 Place du responsable Iégal dans le parcours de fin de vie

f t2dzNJ £:QSYy Tl yi
[ Sa NBLINBaSyidGlyda tsS3akdze RS t QSy Tl yeh cas fe/déchddricd A (i dz
RS fQlFdzi2a2NAGS LI NByiGlrtSs £S NBLINBaSydaryd ts3alrt Sa
Dans le cas de certaines décisions difficiles (trachéotomie, transKjs@irde désacddR R Qdzy 2 dz RS:
parents, leJAF peuté® a2f f AOAGS LI2dzNJ NBGOANBNI £ QF dzi 2 NA (S LI NX
RS G(GSOKyAljdzS YSRAOIfS RSaiGAySS t |dAYSYyGaSNI £S 02
SFTAOIOS RQdzyS LI (K2f 23AS tad put@tBedevé/ eSsuithlBad INJAK dés RS | ¢
fQF OGS ySOS&aalANBS | SiS NBFIfA&ASOD
9y OS ljdzA O2y OSNYyS t @ysNRR{ SR fbpﬂiqué mw&mmﬂ%@m& les I f 2
parents le mieux possible et en cas de procédure collégiale,$ &0 G Sydz RQAYF2NX¥SNI £ S
RSOA&aA2ya | FAY RQ20UG$SYANI a2y 02yaSydSySyid SOfl ANB
{A £S&a RSOA&A2YA LINAaSa gz2yi t tQSyO2yiNB RS f QI
j dzSft Ij dzS & @@hoztE laldBtidimlcant®stée, cependant les parents et les médecins travaillent
souvent dans un dialogue qui permet une prise de décision partagée.

T t 2dzNJ £:QF Rdzft G S
t 2dzNJ f QF Rdzf 6GS LRt eKIFIyRAOFLIS &a2dza GdziStesSHE RQdzy S
information par le médecirS i R Qdzy | OO 2 Mahdakies prafe§s®oizbld rarjgéhtila plupart
Rdz 4SYLJA t fQlF A& Rdz YSRSOAYy® [ Sa LINRPOKSa R2AQSyi
de laloi Claeyd eonetti du 2février 201& S S RAI £ 23dz2S | SO SdzE Yl Ay
sont présents lors des hospitalisations.

{A dzy LI NByid Sad 0GdziSdzZNE O0QSaid fdzAi ljdzAi RSONI R2yy
deux parents partagent la telle, ou si un parent et un autre membre de la famille partagent la tutelle, ce

qui arrive assez fréquemment.

{A dzy LI NBYy(d y2y (dziSdz2NJ aQ2LJ32asS t I RSOA&AAZ2YI A
proche associé au dialogue avecnhédecin, mais les décisions ne sont pas soumises a son accord. En cas
de décision collégiale, en particulier sur un arrét des soins, des recours sont possibles pendant les quelques
jours qui suiventa date @ A Y F 2 Ni@§Iprochedlg la décision dé @4t des soins

452 az2RIfAGSa RQIFIOO2YLI IySYSyld RQdzyS LISNBRZ2Y

5lya t$§ Ola RQdy KSOoSNESYSHBORSE $DIRas b0 Sya & Wiy
depuis Iedecretdu6septembre 2012 LJF NJ dzy & S RQI 2aLJ G| rhesudel u)\zy
2 G fQ$uI fAaasSySyid yS as a G LI+a Sy YSadaNB RS
O2yONBGAAS LI N dzyS O2y @SyiGArAz2y SyiaGNB tQ3adert A a
f QSGF ot RINEGOBVNE SYSy G RIya tF NBEtAAFGARY
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11 Décret n° 2012-1030 du 6 septembre 2012 relatif & I'intervention des établissements d'hospitalisation a domicile dans
les établissements sociaux et médico-sociaux avec hébergement - Version consolidée au 20 mai 2019
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que pour une période courte, afindS @A G SNJ dzyS K2aLWAGFtAaAl GA2Y NBYRdz
polyhandicapée par exemple.

Par ailleurs des conventions peuvent étre signées également avec des équipes mobiles de soins palliatifs,
R2yd S N»xftS Said RI Ot daisHaF&lexiBntet 1& RySpdid afe® Bdigrooheside S Y S
personne, et non dans les gestes techniques, que le service ne réaliserapésiei La décision de faire
FLILJSE £ OS& SljdzALJSa NBf §@3S Rdz LI NI Sy |l Ndidedide ¢ralzS € Q¢
commun, dans le cadre deltzi du 2 janvier 2002.

4.6 Place des associations et autres acteurs

461 ¢NIYAYAaadA2Yy RQAYT2NNIGA2ya SG GNF OF Af

Depuis 2012 (Billette 2012), lepaysagey Rdz LJ NO2dzNA RS &l yiS Weds | dzS
guelques articles souhaitant la coordination entre les différents établissements de santé, rsédiaax et

les praticiens de ville, éventuellement au sein de résaauautres dispositifs coordonséla Iégislation a

peu construit dans le domaine.

[ S4 NBFTSNBydGa RS LI NO2dzZNE a2dzKFAGSa LI N €S NIFLILR
dzdz&NB RS Fl o2y LISNBYyySs S FAYylFIyOSYSyd RSa NBaSH
pérenne également. Par contre la coordination est une réalité souhaitée par de nombreux acteurs et vient
RS FIANB fQ202S0 RQdzy Y2R8fS FLIWXAOFotS t G2dzi LI
un modele de parcours personnalisé de cookdinA 2y Sy alyisSs SO Y2RS RQS
HAMpPO® /S GNI@FAfT yQSad LI a ALISOAFAI[ASS | dz LRt &KL
OKI Odzy S RSGNI A fes HarshesMidtigueNd se RoReRi2sL dbj&MNS clairs efrfagés
SYiNB G2dza tSa | OGSdzZNE RS alyidisSz INNOS t fQFOlAz2y
La loi 201&1m Rdz Hc 2FyY@ASNI wanmc RS Y2RSNYAaldA2y Rdz
pluridisciplinaire de soins autorise une transmissRA Y F2NX | GA2ya Sy aNB (2dza
méme personne, quel que soit le secteur de travail (hépital, mésibmial ou ville).Les décrets
RQFLIJX AOFGA2y RS OSGGS t2A 2ydG ldzi2aNRAaS 1 GNIya
RS&4 LINPFSaarAz2yySta y2y udehdrsdyhe nviafade. A y G SNIBSyY I yi | dzLIN
Des outils multiples de transmission ont vu le jour depuis 2012 et améliorent le quotidien des personnes
polyhandicapées et de leurs aidants familiaux.

Enfin le projet de soinsMA & & QAYGS3INBNI RIya S LINR2SG RS OAS:
ROQSELISNI A& 1jdzS RIya f 88 ouNdyléngentaitesy(R HEIAOE7) Bn aficgntasalds| (i A
LINPOEf SYSA a2YFGAljdzSa yS LISdzdSyd S lids cofe@MIpolrila Y A & ¢
personne polyhandicapée (ANESM 2017).

4.6.2 Démocratie sanitaire et les associations de parents ou de patients

Les associations de personrfemndicapée®u de famillesont des partenaires incontournables des centres

de référence ou de compétencet des établissements sanitaires ou médgaxiaux Elles jouent un role
SaaSyaaAaSst RFya fQFO00O2YLI) 3IySYSyidi RSa FlLYAffSa LI
apportent.Les coordonnées des associations sont donsgstEmatiquement aux familles mais la décision
RQSYGUNBNI Sy NBtIFGA2y | SO dzyS | & a2 (Eles sohtige sdudsed 0 S
RQAY T2 NXNI A 2y dlesyatists ¢t & entodr&k sefséhtent moins seuls en échangeant

RQI dziNB&a LISNBR2YYSad &S GNRdzFyd RlIya fF YsYS aaidz
pour les aider dans leur vie quotidienne (Lucioles 2014)

12 0i n° 2002-2 du 2 janvier 2002 rénovant l'action sociale et médico-sociale - Version consolidée au 20 mai 2019
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Les associations concernent généralement les parents ou les personnes pour lasgudisgnostic
étiologique est aveéré, or il reste 30% de personnes sétislogie connue et donc sans association
ALISOATAILdzSE ljdzA LISdz@Sy i OSLISYyREFEydG aQFrFFAEASNI £ RS

Les associations sosbuvent un lieu de rencontre entre professionnels et parents, et elles réalisent des
SidzRSa ljdA F2yi Q20280 RS Lzt AO0FGA2yad RAODSNESES
pratique quotidienne des parents a domicile ou avec les &sdments sanitaires ou médisociaux.

Dans le domaine du polyhandicdle travail des professionnels avec les parents a pris une dimension tres
pratique depuis de longues années, au sein de multiples collectifs ou associations, tant dans les association
nationdes (UNAPEI livre blanc 201&2F) que dans de nombreuses associations locales ou régionales. Ces
associations organisent de nombreux colloques, des formations et publient des outils issus de la recherche
(CESAP 2017) ou des actes de leurs résnion

4.6.3 Lesfiliéres, réseaux de santé centres de référence et autres organismes
[ Sa aa20AFdA2ya 02y O02dzaNByd £ NBYF2NOSNI Si FARSNJ
centres de référence et de compétence, avec le soutien de la filiére RéfiSc Elles participent aux
LINE2SGa RS NBOKSNDKS S LIS dzaS yitérét indjeur @oudiles padisatef vy i T
Annexe 2 Liste des Centres de Référence et Associations)

Des centres ressources gérent des fonds documentaires sur le polyhandicap, et organisent des formations
qui peuvent étre internes a un établissement ou concerner des personnels de plusieurs établissements,
ainsi que des recherchextions et des études divers: sommeil, travail de nuit, informatique, accueil
temporaire, Snoezeler§ i @eur financement pérenne leur permet de se développer au fur et & mesure
des années

Divers réseaux de santé apportent également aux familles une aide significative dangil&m Sy  dzdzd NB
parcours de soins et de vie cohérent pour leur enfptf @ Kl Yy RAOI LIS® Lfa az2yd t f
via internet au grand public et aux professionnels de toutes régions (Carnet Compilio du réseau R4P),
deviennent organismes de fmation reconnus, accompagnent les familles vers les professionnels de
proximité convenant a leur enfant, et sont financés de maniéres diverses, souvent non pérennes, mais
reconntes par les autorités de tutelle.

[ QF O A2y RS &Bdyscd MMOm&t-DYRdry2918) est un exemple de partenariat actif entre

divers organismes le sujet de la scolarisation des enfants polyhandicapés a été exploré par plusieurs
établissements recevant des enfants polyhandicapés, avec le concoursCedtre Ressources

adztf 0AKFYRAOILE Rdz /w9!L wKsyS 1 fLISa ! dzZOSNHYyS: RS
6/ b{!1 0 RS tQlaaz20AlGdA2y !'tC RSLINILSYSYy(d I(fyRIaz
Annexe 2 Liste des Centres de Référence et Assos)atio
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Annexe 1.Liste des participants

La coordination de ce travad étéréalisé par :

O Mme Anne Hugon pour la Filiere DéfiScience, Chef de Projet du Réseau Européen de Référence
ITHACA (Congenital Malformations and Rare Intelledigdbility) H6pital Robert Debré, APHP Nord
Université de Paris.

O Dr Dominique Juzeau, Médecin de santé publigue, Co Fondatrice du réseau NeurodeV (Lille),
Présidente SRAE Troubles des Apprentissages (Pays de la Loire), Médecin évaluatrice (MDPH 44).

Promoteur du PNDSe Centre de référenc®olyhandicap et Déficiences intellectuelles de causes rares
Pr Thierry Billette de Villemeur, Médecin coordonnateur

Sorbonne Université, Servide Neuropédiatrie Pathologie du développement, Hbpital Trousseale éfad
Roche Guyon. APHP.SU, Hépital Armand Trousseau et Hopital de La RochE5GLAARIS

Centresde Référence associés :

O Centre de Référence Coordonnateur des Déficiences intellectuelles de causes rares, Département de
Génétigue, APHP.SU. Hopitalé@Balpétriere et Hépital Armand Trousseau 75012 PARIS
Médecin coordonnateur, Dr Delphine Héron

O Centre de Référence Coordonnateur des Malformations et maladies congénitales du Cervelet,
APHP.SU. Hopital Pitié Salpétriere et Hopital Armand Trousseau 75012 PARIS
Médecin coordonnateur, Dr Lydie Birglen

O Centre de Référence constitutif des Déficienceslliectuelles de causes rares plus spécifiquement
liées au chromosome X, Service de Neuropédiatrie pédiatridd€L Hbopital Femme Mere Enfant
69677 BRON
Médecin coordonnateur, Pr Vincent des Portes

hyd LIFNIAOALIS t :fQStF02NI A2y Rdz t b5/{
Groupe 1/ ©ordonnateursde la rédaction

PrThierry Billette de Villemeur,éliropédiatre

Dr Catherine Briss®&)édecine physique et de réadaptation

Mme Anne HugonChef de Projet ERN ITHACA

Dr Dominique Juzeau, Médecin de santé publique

Dr Philippe Perne$yeuropédiate

Dr Bruno Polleaviédecine physique ale réadaptation

Dr Célia RechMédecine physique ale réadaptation

Pr Dominigue Robert, Réanimation Médicale

oo NoNoNoNeoNo Ne:

Groupe 2 / Multidisciplinaires; Rédacteurset contributeurs

D Dr Anne Abbé DenizoEhirurgierdentiste, UFSBD

Dr Catherine Agthe Diserens, Sgédrlagogue spécialisée, Suisse
Dr Justine AveZouturier, Neuropédiatre

Pr Nadia Bahi Buisson, Neuéojatre

Mme Iréne Benigni, Diététicienne

Dr Anne Blanchard, Médecine physique et de réadaptatio
Mr Francois Buisson Directeur du CNRHBEpiniere

Dr Lydie Burglen, Pédiatre généticienne

Dr Doninique Crunelle, Orthophoniste

Dr Bertrand DelépinedDphtalmologue

Dr Laurence Gottrandiiédecine physique et de réadaptation
Pr Frédéric Gottrandzastropédiatre

Dr Delphine Héron, Généticienne clinique

Dr Marie Hully, Neurogdiatre

oo o NooNo o oo No o Jo o e
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Dr Capucine de Lattre, Médecine physique et de réadaptation
Dr Jacques Leman, ORlopiatre

Dr Sophie Mathieu, Neuropédiatre

Dr Syhanne PeudeniemNeuropédiatre

Pr Gérard Ponsot, Neuropédiatre

Dr Véronique Quentin, Médew physigue et de réadaptation
Pr Diana Rodriguekleuropédiatre

Dr Thierry Rofidal, CESAP Formation

Dr MarieChristine Rousseatgdération du Polyhandicap APHP
Dr Daniel Satg&)ncologue, ONCODEFI

Pr Régine Scelles, Psychologue

Pr David Ségugastreentérologue

roupe 3/ Multidisciplinaires; Relecteurs

Dr Jean Bacqiédecin de santé publiqyeHAS

Mr Denis BayardJDAPEI

Dr Jean BergouniouRéanimateur Pédiatre

Dr Pierre Bez8eyrie, Pédiatre

Dr AnneMarie Boutin, Goupe Polyhandicap FranceR&

Mr Philippe CamberleirCESAP

Mme Elisabeth Cataidégre, Ergothérapeute

Pr Brigitte Chabrol, Neuropédiatre

Pr Isabelle Desguerre, Neuropédiatre

Pr Béatrice DubernGastreentérologue pédiatre

Pr Laurence Faivre, Généticienne

Dr Philippe Gallien, Médecine physique et de réadaptation

Mme Laeticia Game£adre de santé

Dr Elisabeth GrimdrRolland, Médecine physique et de réadaptation
Mme Coryne Husse, UNAPEI

Mr JeanMarie Lacau, Directeutte Réseatlucioles

Pr Agnes Linglart, Endocrinologoédiatre

Dr Lisa Ouss, Psychiatre

Mme Mélanie PerraujtPsychologu€entre de Ressources Multihandicap
Pr Vincent des Portes, Neuropédiatre

Mr JeanClaude RiouDirecteurCentre de Ressources Multihandicap
Dr Georges SauluBsychiatre

Dr Daniéle Steinba¢iCNSA

Mme Marie Christine Tézenas du Montceecrétaire générale du Groupe PolyhandiEggnce
Mr Philippe ToulletDirecteurPécagogique de Motricité cérébrale

Dr Catherine Vanhulle, Neuropédiatre

Dr Elisabeth Vernet, Neuropédiatre

Sociétéssavantes

oo No No ek

Pr Stéphane Auvin, NeurologuBrésidentde laSFNP
Pr Philippe BoisnaultPrésident de la SFMG
PrSylvairBrochardg Présidentde la SFERHE

Pr Christophe Delacourt, PédiatrBrésidentde laSFP
Pr Isabelle Laffont, MPHPrésidentde laSOFMER
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Annexe 2.Adresses etCoordonnées

Centres de référence et de compétences
Associations de patients et réseaux
Centre de ressources et réseaux
Informations complémentaires

DéfiScience Filiere nationale de santé maladies rares du neurodéveloppement
Animateur: Pr Vincent Des Portes

Tél: 04 27 85 54 58

Contact ;ghe.defiscience@chlyon.fr

Site :http://www.defiscience.fr/filiere/

Promoteur du PNDSCentre de référence constitutiPolyhandicap eDéficiences intellectuelles de causes rares
Médecin coordonnateur Pr Thierry Billette de Villemeugrbonne Université, servicde Neuropédiatrie Pathologie
du développement, Hopital Trousseau et de La Roche Guyon. Centre de Référence Polyhandicap et Déficiences
intellectuelles de causes rares. APHP.SU, Hopital Armand Trousseau et Hopital de La Rothg80GRWPARIS

Les adresses des centrsent disponibles en ligne sur le site de la filidrip://www.defiscience.fr/filiere/

Centre de référence coordonatewdes Déficiences Intellectuelles de causes rares

Médecin coordonnateur Pr Delphine Héron, Génétique Clinique

ARHP, Hbpital Pitié Salpétrierdépartement de génétique et cytogénétique

47y oY 02dzZ SOGINR RS ftQI SLAGIHEE Tpecpm tlFNha OSRSE wmo
Tél : 01 42 183 87- Contact: anne.faudet@psl.aphp.fr

Centre de référence coordonateur des Malformations et maladies congénitales du Cervelet
Médecin coordonnateur Dr Lydie Burglen APHRGpital Armand Trousseau 75012 PARIS
Centre de référence des malformationsretiladies congénitales du cervelet

Tel: 0171 7381 78 ou 01 44 73 67 27 Contlledrie Joélle Le Beugle cr.cervelet@aphp.fr

Centres de référence constitutifs des Déficiences intellectuelles de causes rares

CR constitutif APHM Marseille Pr Mathieu Mih

CR constitutif APHP Trousseau, Paris Pr Thierry Billette de Villemeur
CR constitutif APHP Necker, Paris Pr Nadia Bahi Buisson

CR constitutif APHP Necker, Paris Dr Marléne Rio

CR constitutif APHP Robert Debré, Paris Dr David Germanaud
CRconstitutif  CHRU Brest Dr Sylviane Peudennier

CR constitutif CHU Dijon Pr Christel Thauvin

CR constitutif CHU Rennes Dr Laurent Pasquier

CR constitutif CHU Strasbourg Dr Salima El Chehadeh

CR constitutif HCL Lyon Pr Vincent Des Portes

Centes de compétences des Déficiences intellectuelles de causes rares
Centre Compétences APHP Kremlin Bicétre, Paris  Dr Anya Rothenbuhler Pen

Centre Compétences CHU Amiens Pr Patrick Berquin
Centre Compétences CHU Besancon Pr Lionel Van Maldergem
CentreCompétences  CHU Bordeaux Pr Cyril Goizet

Centre Compétences CHU Lille Dr Audrey Riquet

Centre Compétences CHU Montpellier Dr Pierre Meyer

Centre Compétences CHU Nancy Dr Bruno Leheup

Centre Compétences CHU Nantes Dr Bertrand Isidor
Centre Compéteces CHU Nice Dr Fabienne Giuliano
Centre Compétences CHU Pointe a Pitre Dr Marilyn Lackmy Port Lis
Centre Compétences CHU Reims Pr Nathalie Bednarek
Centre Compétences CHU Toulouse Dr Caroline Karsenty
Centre Compétences CHU Tours Pr Annick Totain
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Centres de référence constitutifs des Malformations et maladies congénitales du Cervelet
Centre de référence Constitutif CHU Lille

Dr Audrey Riquet

Centres de compétences des Malformations et maladies congénitales du Cervelet

Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences
Centre Compétences

HCL Lyon

CHU Amiens

CHU Besancon

CHU Nice

CHU Montpellier

CHU Bordeaux

CHU Reims

CHRU Tours

CHU Rennes

APHP Pitié Salpetriére
Hospice Civils de Lyon

Pr Laurent Guibaud
Pr Patrick Berquin

Dr Caroline Péris

Dr Gaéle Pitelet

Pr Francois Rivier

Pr Cyril Goizet

Dr Pascal Sabouraud
Dr Stéphanie Arpin
Dr Laurent Pasquier
Dr Cyril Mignot

Dr Christelle Rougeot

Associations de patients et réseaux
Groupe Polyhandicap FranggPFhttp://gpf.asso.fr/
Réseatl_ucioles, Lyonhttps://www.reseaulucioles.org
Association francaise du syndrome de Rétttps://afsr.fr
Association francophone du syndrome d'Angelm#&#SA https://www.angelmanafsa.org
Handi rare et poly https://www.handyrareetpoly.fr
Polycap- https://polycap.fr
Association de défense des polyhandicapés ADERQs://www.adepo.fr/fr
INJENO soutient les parents d'enfants polyhandicapés et Aéaés
https://www.facebook.com/injenoHDF/

Centre de ressources et réseaux
CRMH/ SYiNB RS wS&aaz2dsaNDOSa awmwiciKir y RAOIFLI RQLES RS CNIly
CESAP FormatierComité d'Etudes, d'Education et de Soins Auprés des Personnes Polyhandicapées
https://lwww.cesap.asso.fr/cesaformation-documentationressources/actuformation
Associatio Ressources Plolyhandicap Hauts de Frahtp://ressourcespolyhandicap.org
CRPGECentre Ressources Polyhandicap Grand Est (expététhattps://crpge.org
HandiConnecg Fiches conseils Polyhandidatpps://handiconnect.fr/fichesconseils

Informations complémentaires

ORPHANETSource Internet - http://www.orpha.net

Article tout public

Conduite a tenir en urgence

Critéres diagnostiques

Focus Handicap

Revue de génétique clinique

NJ NE

Alliance maladiesraresCSRSNI G A2y RQlFI aa20Al GA2ya RS YIfl RASaA

Source Internet http://www.alliance-maladiesrares.org

Maladies Rares Infoservicet £ G SF2NXYS RQI LISt S
Source Internet http://www.maladiesraresinfo.org/ Teléphone 01 56 53 81 36

ROAYT2NXIGA2yE RSa
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Annexe 3.Arbre décisionnel en vue du diagnostatiologique

Figurel : Participationdes professionnels ddiagnosticau projet de vieselon les professionst les
secteurs(Sanitaire, médicosocial, pédagogique)

(Source Pr Vincent des Portgs

Le willagen RS f QSyFlyid 2dz RS f QI RdzZ GS LRfeKFIYyRAOIFILIS O2YLERN
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Sociéteé

Enéticien neuropédia

pediatre Sanitaire generalisti
libéral gariatre CHU/CHS/CHG

klnESltherapeute dentiste Sage femm
4ire OStéopathe infrmiére

Enseignant, AESH

Pédagogique
Education nationale

Psychologue scolaire

FAM / MAS Ense,g
IME / IMPro
Assistante sociale

ESAT/ CAJ / foyer
SAMSAH

Enseignant référent

Figure2 : Stratégiede diagnostic étiologique proposée devant un polyhandicap
(Source DrDelphine Héron)

Polyhandicap

Aucune orientation
clinique/

Syndrome génétique
connu/

Syndrome génétiquement
hétérogéne

Groupe phénotypique
identifié

Analyse ciblée
(FISH, panel de

Si négative

Séquencage haut
débit
pangénomique
(exome/génome)
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Annexe 4.Tableaux, figureet compléments

Cf en lien avec le chapitre Définition daolyhandicap

Tableau 1 le polyhandicap, aspects médicaux

Atteinte cérébrale = déficiences primaires

Altérations multiples des fonctions

Caracteres des atteintes

Cognitives

Motrices (quadriplégie, mvtanormaux,
tr. tonus, déglutition, pas de réflexe ¢
02 dzE X0

Sensorielles

Sensitives

Epilepsie

Troubles psychiatriques

Troubles neurovégétatifs

Troubles de vigilance et du sommeil

Présentes dés la découverte ¢
polyhandicap
Généralement fixes (sauf snaladies
dégénératives)

Non accessibles au traitement curatif
bSOSaaArisS RQSELJX 2
subsistent (bases de la rééducation)

E Pronostic vital engagé

Altérations secondaires = conséquences directes des altérations primair

Troubles secondaires

Caracteres des atteintes

Tr.
Tr.
Tr.
Tr.

ostéo articulaires

de croissance

respiratoires

digestifs

Tr. urinaires

Tr. de parole et langage

Problémes particuliers hydratation,
nutrition, escarres, douleurs
microcirculation risqusiatrogénes

Tres souvent absees initialement
Evolutves de facon intriquée
Accessibles a la prévention et
traitement

Source de souffrance

{2dz0Sy (0 t f Q2NAR3IA
la mortalité (essentiellement pa
troubles espiratoires)

Incapacités fonctionnelles

- Troubles de la communication
- Troubles comportementaux et relationnels
- Troubles posturo locomoteurs et gestuels

(Source DrPhilippe PERNES)
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Tableau 2 place du Polyhandicap PIMD parmi leshandicapsneurologiques avec
atteinte motrice

PARALYSIE CERRARALE POLYHANDICAP/PIMD
: iy =.-=.--'""—? Toutes &tiolegies y compris
Deficiance motrice avec ou sans Lﬂ#{pﬁandﬁ:a;wﬁﬂﬂ:atqu@ dégénératives

déficience imtellectuclle post natal accldantal,

|muﬂtmﬂt L nfactlous, vasculave) of

Polyfiandicap /PIMD
Conganital

Defcience mbellecmells sbrboe 4
profeade + medrics trés sévbme

AT AU ICECHIE
[ceTvean em vode de
développraseat
- Eticlogics dégéndratives
IMC: .|I'I'|‘-Irrl:llt.E I
miotrice cerebrale
Prévalesce: 1 & 121000
Difcience motrice — —
sans IMOC; Infirmité dorigine
déficience o cérébrale
imtellectuslles Pr_h‘.:.'l_r:l.:r:.‘ ]
[CErverm BB vois = Deficionce intellectuclle +
de developpemest); Deficience mRLTICE.
toiolegie: malformsove: ":r_rl.'r.l.'l._r:l. 1wr_d.r_d.!:|.'rh]5-]:-rnu|:_':
. infecormes btltﬂﬂ-ﬂlﬂ degencratives
er déctmbéraove: exchoes el ues)

(Source PrGérard Ponsot, Graphique)
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