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Liste des abréviations 
AAH Allocation Adulte Handicapé 
AEEH Allocation dΩEducation dŜ ƭΩEnfant 

Handicapé 
AESH Accompagnant des Elèves en 

Situation de Handicap, ex Auxiliaire 
de Vie Scolaire (AVS) 

AGEFIPH Association de Gestion du Fonds 
ǇƻǳǊ ƭΩInsertion professionnelle des 
Personnes Handicapées 

ALD Affection de Longue Durée 
AMM Autorisation de Mise sur le Marché 
AMP Aide Médico-Psychologique 
ANSM Agence Nationale de Sécurité du 

Médicament et des produits de santé  
AVS Auxiliaire de Vie Scolaire 
CAFS CentrŜ ŘΩAccueil Familial Spécialisé 
CAJ /ŜƴǘǊŜǎ ŘΩActivité de Jour 
CAMSP /ŜƴǘǊŜ ŘΩ!Ŏǘƛƻƴ aŞŘƛŎƻ-Sociale 

Précoce 
CAT /ŜƴǘǊŜ ŘΩAide par le Travail (ancien 

nom des ESAT) 
CDAPH Commission des Droits et de 

ƭΩ!ǳǘƻƴƻƳƛŜ ŘŜǎ tŜǊǎƻƴƴŜǎ 
Handicapées  

CEF Centre de formation au travail 
sanitaire et social 

CEM Centre d'Education Motrice 
CLIS Classes d'Insertion Scolaire 

(Maintenant nommées ULIS) 
CMD Consultation MultiDisciplinaire 
CMPP  Centre Médico-Psycho-Pédagogique 
CNCPH Conseil National Consultatif des 

Personnes Handicapées 
CNSA Caisse Nationale de Solidarité pour 

l'Autonomie 
DESS Douleur Enfant San Salvadour 
DI Déficience Intellectuelle 
EA Entreprise adaptée 
EEAP Etablissement pour enfants et 

adolescents polyhandicapés 
EEP Etablissement pour enfants 

polyhandicapés 
EME Externat Médico-Educatif 
ESMS Etablissement Social et Médico-

Social 
ESAT Établissement et SŜǊǾƛŎŜ ŘΩAide par 

le Travail (ex CAT) 
FAM CƻȅŜǊ ŘΩ!ccueil Médicalisé  
FDV Foyer De Vie 
FIPHFP CƻƴŘǎ ǇƻǳǊ ƭΩLƴǎŜǊǘƛƻƴ ŘŜǎ tŜǊǎƻƴƴŜǎ 

Handicapées dans la Fonction 
Publique  

GPE Gastrostomie percutanée 
endoscopique 

HAD Hospitalisation A Domicile 
HAS Haute Autorité de Santé 

HDJ Hôpital De Jour 
IEM Institut ŘΩ9ŘǳŎŀǘƛƻƴ aotrice 
IMC Infirmité Motrice Cérébrale 
IME Institut Médico- Educatif  
IMOC Infirmité Motrice d'Origine Cérébrale  
IMP Institut Médico-Pédagogique (= IME) 
IRM Imagerie par Résonance Magnétique 
ITEP Institut Thérapeutique, Educatif et 

Pédagogique 
LAP Liste des Actes et Prestations 
LPPR Liste des Produits et Prestations 

Remboursables 
MAS aŀƛǎƻƴ ŘΩ!ŎŎǳŜƛƭ {ǇŞŎƛŀƭƛǎŞŜ 
MAT Maison d'Accueil Temporaire  
MDPH Maison Départementale des 

Personnes Handicapées 
PAI tǊƻƧŜǘ ŘΩ!ŎŎǳŜƛƭ LƴŘƛǾƛŘǳŀƭƛǎŞ 
PC Paralysie Cérébrale 
PCH Prestation de Compensation du 

Handicap 
PLH Polyhandicap 
PIMD Profound intellectual and multiple 

disabilities (définition internationale) 
(Cf Annexe p116- Gérard Ponsot) 

PNDS Protocole National de Diagnostic et 
de Soins 

PPH Personne Polyhandicapée 
PPS Projet Personnel de Scolarisation 
QI Quotient Intellectuel 
RQTH Reconnaissance de la Qualité de 

Travailleur Handicapé 
RTU Recommandation Temporaire 

d'Utilisation 
SAAD {ŜǊǾƛŎŜ ŘΩ!ƛŘŜ Ŝǘ ŘΩ!ccompagnement 

à Domicile 
SAMSAH {ŜǊǾƛŎŜ ŘΩ!ccompagnement Médico-

Social pour Adultes Handicapés 
SAVS {ŜǊǾƛŎŜ ŘΩ!ŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ Ł ƭŀ ±ƛŜ 

Sociale 
SESSAD {ŜǊǾƛŎŜ ŘΩ9ŘǳŎŀǘƛƻƴ {ǇŞŎƛŀƭƛǎŞŜ Ŝǘ ŘŜ 

Soins A Domicile  
SESSD Service d'Education et de Soins 

Spécialisés à Domicile  
SPASAD Service PƻƭȅǾŀƭŜƴǘ ŘΩAide et de Soins 

A Domicile 
SSAD Service de Soins A Domicile 
SSIAD Service de Soins Infirmiers A 

Domicile 
TED Trouble Envahissant du 

Développement 
TSA Troubles du Spectre Autistique 
ULIS ¦ƴƛǘŞǎ [ƻŎŀƭƛǎŞŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩLƴŎƭǳǎƛƻƴ 

Scolaire (anciennement CLIS) 
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Synthèse à destination du médecin traitant 
PNDS générique Polyhandicap 

 

 
1. Définition  

 
Le décret du 9 mai 2017 précise qui sont les personnes polyhandicapées : « Personnes présentant un 
dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu au cours du développement, ayant pour conséquence de 
ƎǊŀǾŜǎ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴǎ Ł ŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴǎ ƳǳƭǘƛǇƭŜǎ Ŝǘ ŞǾƻƭǳǘƛǾŜǎ ŘŜ ƭΩŜŦŦƛŎƛŜƴŎŜ ƳƻǘǊƛŎŜΣ ǇŜǊŎŜǇǘƛǾŜΣ ŎƻƎƴƛǘƛǾŜ Ŝǘ 
ŘŜ ƭŀ ŎƻƴǎǘǊǳŎǘƛƻƴ ŘŜǎ ǊŜƭŀǘƛƻƴǎ ŀǾŜŎ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ǇƘȅǎƛǉǳŜ Ŝǘ ƘǳƳŀƛƴΣ Ŝǘ ǳƴŜ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘΩŜȄǘǊşƳŜ 
vulnérabilité physique, psychique et sociale au cours de laquelle certaines personnes peuvent présenter, de 
manière transitoire ou durable, des signes de la série autistique ». 
Cette reconnaissance officielle ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴ Řǳ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƳent ayant abouti à ces handicaps graves 
et multiples - absence de marche autonome, pas de langage oral signifiant, déficience intellectuelle 
profonde - constitue le diagnostic de la situation de polyhandicap. 
Ces atteintes ŘΩun cerveau en développement ont des conséquences évolutives tout au long de la vie : 
troubles neurologiques, orthopédiques, digestifs, respiratoires, sensoriels, et autres. Les troubles du 
comportement sont fréquents, comme les phénomènes douloureux. Les capacités de perceptivité, de 
sensibilité et d'affectivité de ces personnes, leurs compétences, leur appétit de communication doivent 
şǘǊŜ ǇǊƛǎ Ŝƴ ŎƻƳǇǘŜ ŀŦƛƴ ŘΩƻǇǘƛƳƛǎŜǊ ǎƻƛƴǎ Ŝǘ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ǾƛŜΦ (Voir annexe 4 en lien avec chapitre définition, 
tableau 1 : le polyhandicap, aspects médicaux) 
Les causes sont connues dans 70% des cas. Elles sont en majorité prénatales (70 à 80% des cas), 
essentiellement génétiques, périnatales (10 à 15% des cas), et postnatales (10 à 15% des cas). Les 
recherches étiologiques sont indispensables, favorisent la prise en charge précoce (prénatale ou dès la 
naissance) et parfois des conseils génétiques.  
 

2. Signes cliniques et traitements 
 
tƭǳǘƾǘ ǉǳŜ ŘŜ ǊŞǎǳƳŜǊ ǳƴ ǘǊŀǾŀƛƭ ǉǳƛ ƴŜ ǇŜǳǘ ƭΩşǘǊŜΣ ƴƻǳǎ ŀǾƻƴǎ ŎƘƻƛǎƛ ŘŜ ƴƻƳƳŜǊ ƛŎƛ ƭŜǎ Ǉƻƛƴǘǎ ŘŜ vigilance 
ƭŜǎ Ǉƭǳǎ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘǎ Řŀƴǎ ƭŀ ǾƛŜ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴƴŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ, dont il est primordial 
ŘŜ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ƻōǘŜƴƛǊ ƭΩŀŘƘŞǎƛƻƴ Ŝƴ ǎΩŀŘǊŜǎǎŀƴǘ Ł ƭǳƛΦ  
 

2.1. La douleur 
[Ŝ ǇǊŜƳƛŜǊ Ǉƻƛƴǘ ŘŜ ǾƛƎƛƭŀƴŎŜ Ŝǎǘ ƭŀ ŘƻǳƭŜǳǊΦ [ΩŜƴŦŀƴǘ ŎƻƳƳŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ Ǉolyhandicapé souffre très 
fréquemment de douleurs ŘΩƻǊƛƎƛƴŜǎ diverses, ƴƻŎƛŎŜǇǘƛǾŜǎΣ ƴŜǳǊƻǇŀǘƘƛǉǳŜǎ ƻǳ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛǉǳŜǎΣ ŘΩaspects 
polymorphesΣ ƛƭ Ŧŀǳǘ ŘƻƴŎ ǘƻǳƧƻǳǎ ƭΩanticiper. Chaque personne doit posséder un dossier de base douleur, 
et chaque modification de comportement doit provoquer une nouvelle évaluation de la douleur, 
ƛŘŞŀƭŜƳŜƴǘ ŀǾŜŎ ƭΩŀƛŘŜ ŘΩǳƴŜ ƎǊƛƭƭŜ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ.  
Il est essentiel de trouver la cause de la douleur afin de proposer un traitement antalgique le plus adapté 
possible, dans ƭŜ Ŏŀǎ ŎƻƴǘǊŀƛǊŜ ǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩŞǇǊŜǳǾŜ Ŝǎǘ ƭƛŎƛǘŜΦ Lƭ ƴŜ Ŧŀǳǘ Ǉŀǎ ƴŞƎƭƛƎŜǊ ƭŀ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘΩǳƴŜ 
ǎƻǳŦŦǊŀƴŎŜ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛǉǳŜΦ 
 

2.2. [ΩŞǘŀǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ 
Un deuxième point de vigilance est le suivi de ƭΩŞǘŀǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭΦ La douleur, comme les nombreuses 
difficultés alimentaires ou digestives potentielles, peut provoquer un refus alimentaire chez une personne 
qui déjà présente souvent un état nutritionnel précaire.  
Devant un risque de dénutrition, une ǎǘǊŀǘŞƎƛŜ ŘΩŀƛŘŜ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭƭŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ proposée. En cas de besoin, la 
ǇƻǎŜ ŘΩǳƴŜ ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜ ŎƻƳǇŜƴǎŜǊa ǇŀǊ ǳƴŜ ŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŜƴǘŞǊŀƭŜ ƭΩƛƴǎǳŦŦƛǎŀƴŎŜ Řes apports oraux.  
La dénutrition aggrave toutes les autres pathologies, elle favorise les infections (respiratoires ou autres), la 
fonte ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜΣ ƭΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜ Ŝǘ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǘǊƻǇƘƛǉǳŜǎ όŜǎŎŀǊǊŜǎύΣ Ŝǘ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ƳŜǘǘǊŜ Ŝƴ ǇŞǊƛƭ ƭŀ ǾƛŜ-
même de la personne. 
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Les fausses routes alimentaires ou salivaires liées aux troubles de la déglutition sont une cause de 
ŘŞƴǳǘǊƛǘƛƻƴ Ŝǘ ŀǳǎǎƛ ŘΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴǎ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜǎ ǊŞŎƛŘƛǾŀƴǘŜǎΣ ŜƭƭŜǎ ǎƻƴǘ ǉǳŀǎƛ ŎƻƴǎǘŀƴǘŜǎ Řŀƴǎ ƭŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ 
mais peuvent passer inaperçues du fait ŘŜ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ ǊŞŦƭŜȄŜ ŘŜ ǘƻǳȄΦ  
 

2.3. [ΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ  
[ΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŜ ǳƴŜ ŘŜǎ ŎƻƳƻǊōƛŘités les plus fréquentes chez la personne polyhandicapée (50 à 
65% selon les études). Elle peut se manifester par tous types cliniques de crises, les crises motrices étant les 
Ǉƭǳǎ ǊŜǇŞǊŀōƭŜǎΦ Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ƛŎƛ ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜǎ ƭŞǎƛƻƴƴŜƭƭŜǎ ǎŞǾŝǊŜǎΣ ǎƻǳǾŜƴǘ ǇƘŀǊƳŀco-résistantes (25 à 31 %des 
Ŏŀǎύ ŀǾŜŎ Şǘŀǘǎ ŘŜ Ƴŀƭ ŦǊŞǉǳŜƴǘǎΦ [ΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŞǇƛƭŜǇǎƛŜ Řƻƛǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ŦŀƛǊŜ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜǊ Ŝƴ ǇǊŜƳƛŜǊ 
lieu une épine irritative Υ ŘƻǳƭŜǳǊ ǉǳŜƭƭŜ ǉǳΩŜƴ ǎƻƛǘ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ όǎƻǳǾŜƴǘ ŘƛƎŜǎǘƛǾŜ -constipation-, 
orthopédique), infectiƻƴ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜ ƻǳ ǳǊƛƴŀƛǊŜΣ ŎƘŀƴƎŜƳŜƴǘ ŘŜ ǾƛŜΣ ƳŀƴǉǳŜ ŘŜ ǎƻƳƳŜƛƭΧ 
Le traitement de fond doit être confié au neurologue, le traitement de la crise peut faire appel à des 
ǇǊƻǘƻŎƻƭŜǎ ǘŜƭǎ ǉǳŜ ƭŜǎ ōŜƴȊƻŘƛŀȊŞǇƛƴŜǎ ǇŀǊ ǾƻƛŜ ǊŜŎǘŀƭŜ ƻǳ ōǳŎŎŀƭŜΣ ƻǳ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ǇǊƻǘƻŎƻles spécifiques 
prescrits par le neurologue qui suit la personne (ŎŦ !ƴƴŜȄŜ пΣ Ŝƴ ƭƛŜƴ ŀǾŜŎ ŎƘŀǇƛǘǊŜ нΦпΣ ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ).  
 

2.4. Les atteintes motrices et les troubles du tonus 
La personne polyhandicapée présente des troubles de la commande motrice avec ŘΩǳƴŜ ǇŀǊǘ, des 
perturbations du tonus musculaire (hyper ou hypotonie), et ŘΩŀǳǘǊŜ ǇŀǊǘΣ ŘΩŞǾŜƴǘǳŜƭǎ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎ 
automatiques enfin. Les conséquences orthopédiques et posturales sont majeures, pendant la croissance 
bien sûr mais aussi tout au long de la vie. [ΩŜȄŀƳŜƴ ǎŜǊŀ ŀǘǘŜƴǘƛŦ Řŝǎ ƭŀ ǘƻǳǘŜ ǇŜǘƛǘŜ ŜƴŦŀƴŎŜ. La rééducation 
visera à ǇǊƻƎǊŜǎǎŜǊ Řŀƴǎ ƭŜǎ ƴƛǾŜŀǳȄ ŘΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ƳƻǘǊƛŎŜΣ stimuler et développer la motricité volontaire et à 
rendre possible une installation confortable en position couchée et assise. CƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ, ƭΩŜƴǘǊŜǘƛŜƴ ŘŜǎ 
bonnes postures est essentiel, grâce aux appareillages et à la poursuite de la rééducation, tout en 
favorisant chaque jour des temps de liberté motrice.  

 
2.5. Les troubles neuro-orthopédiques 

Ces troubles peuvent être liés à la pathologie neurologique elle-même, en lien avec les déséquilibres 
tonico-moteurs et la croissance. Ils nécessitent un recours à la médecine physique et de réadaptation 
όatwύΣ Ł ƭŀ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛƻƴ Ŝǘ Ł ƭΩƻǊǘƘƻǇŞŘƛŜΣ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎŀƭŜΦ [Ŝǎ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜǎ ŀǘǘŜƛƴǘes sont celles du 
rachis (cypho-scoliose grave), qui peut compromettre la fonction respiratoire, celles des hanches, qui risque 
de retentir sur la position assise et couchée, et celles des pieds. 
/ƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ƭŀ Ǉƭǳǎ ǇǊŞŎƻŎŜ Ǉossible, elle implique le suivi rééducatif, le 
recours si nécessaire à la chirurgie orthopédique, et des appareillages. Les objectifs sont de canaliser la 
ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜΣ ŘŜ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘŜǎ ƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴǎ ŀǎǎƛǎŜ Ŝǘ ŎƻǳŎƘŞŜ ƴƻƴ ŘƻǳƭƻǳǊŜǳǎŜǎΣ Ŝǘ ŘΩŞŘǳǉǳŜǊ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ les 
aidants. 
/ƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ ƭŜǎ ƻōƧŜŎǘƛŦǎ ǾƛǎŜƴǘ Ł ŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŜ ŎƻƴŦƻǊǘ Řŀƴǎ ƭŜǎ ƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴǎΣ à faciliter les transferts, ainsi 
ǉǳŜ ƭŜǎ ǎƻƛƴǎ ŘŜ ƴǳǊǎƛƴƎ Ŝǘ ŘΩƘȅƎƛŝƴŜΣ à optimiser les conditions relationnelles, à minimiser les impacts 
respiratoires, digestifs et cutanés.   
La fragilité osseuse est à prendre en compte au quotidien, elle peut occasionner des fractures spontanées 
Ŝǘ ŘŜǎ ŘƻǳƭŜǳǊǎΦ 9ƭƭŜ Řƻƛǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘŜ ƳŜǎǳǊŜǎ Ŝǘ ŘŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ǇǊŞǾŜƴǘƛŦǎ Ŝǘ ŎƻǊǊŜŎǘŜǳǊǎ ǎƛ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜΣ 
Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜΦ  

 
2.6. Les atteintes respiratoires 

Elles constituent la première cause de décès chez les personnes polyhandicapées. Elles sont souvent la 
conséquence des fausses routes, pour partie positionnelles, mais la susceptibilité aux infections virales ou 
bactériennes par déficit immunitaire est aussi responsable de ces infections. LΩŞǘŀǘ ōǊƻƴŎƘƻ-pulmonaire de 
la personne est également conditionné par ses troubles neurologiques (commande respiratoire, 
impossibilité de tousser et de cracher) et par les déformations de la cage thoracique liées à des 
déformations rachidiennes parfois très importantes. Toute infection doit donc être traitée rapidement et 
efficacement (antibiotiques adaptés, kinésithérapie et drainage bronchique, bronchodilatateurs si 
nécessaire...).  
Parfois, des méthodes de ventilation non invasive nocturnes ou diurnes peuvent être discutées.  
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2.7. Les troubles digestifs 
[Ŝ ǊŜŦƭǳȄ ƎŀǎǘǊƻ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ Ŝǎǘ ǘǊŝǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘΣ ƎǊŀǾŜ ŎŀǊ ǎƻǳǾŜƴǘ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛǉǳŞ ŀǳ ǎǘŀŘŜ ŘŜ ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ. 
Lƭ Ŝǎǘ ƎŞƴŞǊŀǘŜǳǊ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎΣ ŀƎƎǊŀǾŜ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞ Ŝǘ ƭŀ ŘŞƴǳǘǊƛǘƛƻƴΣ Ƴŀƛǎ Ŝǎǘ ǎƻǳǾŜƴǘ 
améliorable par le traitement médical au long cours ou chirurgical. 
La constipation est un problème majeur ; elle Řƻƛǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴŜ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ ǎȅǎtématique et 
rigoureuse, qui passe en premier lieu par des apports hydriques suffisants, un régime suffisamment riche 
en fibres, une mobilisation et une verticalisation régulières, des massages abdominaux, la prévention de 
toute iatrogénie médicamenteuse, et si possible une proposition de défécation bien posturée, 
particulièrement en postprandial.  
 

2.8. Troubles associés nombreux et fréquents 
[ŀ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ Ŝǘ ƭŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ŀƴƻƳŀƭƛŜǎ ŘŜ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ ŘŜƴǘŀƛǊŜ ǎƻƴǘ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭǎ ǇƻǳǊ ƭŀ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭŀ 
nutrition durant toute la vie. La prise en compte des troubles vésico-sphinctériens, des troubles végétatifs 
de base, du sommeil, sont primordiaux pour la vie quotidienne de la personne. Les troubles auditifs et 
visuels doivent être recherchés systématiquement : la communication avec la personne est primordiale, 
elle a tant à « dire » !  
Toute situation clinique nouvelle doit ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǘ ŘΩǳƴ ǎǳƛǾƛ, ǘŀƴǘ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǉǳŜ ŎƘŜȊ 
ƭΩŀŘǳƭǘŜΦ Toutes les composantes ǎΩƛƴǘǊƛǉǳŜƴǘ au cours de la vie. LΩŞǘŀǘ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ 
polyhandicapée est fragile, évolutif Ŝǘ ǇŜǳǘ ǎŜ ǘǊŀƴǎŦƻǊƳŜǊ Ŝƴ Şǘŀǘ ŘΩǳǊƎŜƴŎŜ ǊŀǇƛŘŜƳŜƴǘΣ ŎŜ ǉǳƛ ƴŞŎŜǎǎƛǘŜ 
anticipation, travail en réseau et suivi spécialisé périodique systématique tout au long de la vie. 
Les troubles du comportement et de la personnalité peuvent faire partie de la pathologie causale et/ou 
apparaitre à divers moments de la vie de la personne (adolescence, deuils, douleurs, souffrance 
psychologique).  
Toutes les pathologies chroniques peuvent également survenir chez la personne polyhandicapée et doivent 
ŘƻƴŎ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴŜ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ et/ƻǳ ŘΩǳƴ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŀǳ ƳşƳŜ ǘƛǘǊŜ ǉǳŜ ŎƘŜȊ ǘƻǳǘŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ 
 

3. Prise en charge et surveillance 
 
3.1. Vie quotidienne de la personne polyhandicapée 

La personne polyhandicapée est très dépendante de son entourage, ses proches connaissent généralement 
bien le polyhandicap et les caractéristiques particulières de leur proche, ils doivent être associés à toutes 
les actions le concernant.  
Au sein de toutes les activités de la vie quotidienne de la personne polyhandicapée (toilette, habillage, 
apprentissages, vie affective et sexuelleΧύ, la préoccupation de la santé doit être présente. Chaque 
personne polyhandicapée doit disposer de fiches personnelles indiquant (sous quelque forme que ce soit, 
ǎŜǘ ŘŜ ǘŀōƭŜΣ ŦƛŎƘŜ ŘŜ ƭƛŀƛǎƻƴΧύ ƭŜǎ ōŜǎƻƛƴǎΣ ƭŜǎ ƘŀōƛǘǳŘŜǎΣ ƭŜǎ ƎƻǶǘǎ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǘ ǎŜǎ ŦǊŀƎƛƭƛǘŞǎ 
personnelles.  
[ΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜƭǎ ǉǳƛ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƴǘ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǎǘ ŎƘŀǊƎŞ ŘŜ ǊŀǇǇƻǊǘŜǊ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜƳŜƴǘ ƭŜs 
ƳƻŘƛŦƛŎŀǘƛƻƴǎ ŎƻƴǎǘŀǘŞŜǎ Řŀƴǎ ǎƻƴ Şǘŀǘ ŎƭƛƴƛǉǳŜ Ł ƭΩƛƴŦƛǊƳƛŝǊŜ ƻǳ ŀǳ ƳŞŘŜŎƛƴ ǊŞŦŞǊŜƴǘ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ  
 

3.2. Le suivi médical de la personne polyhandicapée 
5ƛǾŜǊǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ǎƻƴǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜǎ Ł ƛƴǘŜǊǾŀƭƭŜǎ ǊŞƎǳƭƛŜǊǎΦ Lƭǎ ǘƻǳŎƘŜƴǘ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀǇǇŀǊŜƛƭǎ ŘŜ ƭΩƻǊƎŀƴƛǎƳŜ et 
visent à entretenir la santé de chaque personne polyhandicapée (cf tableau chapitre 3.2.2, Modèle de suivi 
médical : Parcours de soin polyhandicap). 
Les consultations pluridisciplinaires sont recommandées, en utilisant au besoin les technologies modernes 
comme la télémédecine. Les bilans hospitaliers doivent favoriser les rendez-vous programmés. En urgence, 
un accueil spécifique doit être organisé, avec une fiche « patient remarquable ».  
 
[ΩŜǎǇŞǊŀƴŎŜ ŘŜ ǾƛŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ŀ ŀǳƎƳŜƴǘŞ ŘŜǇǳis quelques années, mais reste 
ƛƴŦŞǊƛŜǳǊŜ Ł ƭŀ ƳƻȅŜƴƴŜΦ 5Ŝ ƴƻƳōǊŜǳǎŜǎ ŎŀǳǎŜǎ ǇŜǳǾŜƴǘ ŜƴǘǊŀƛƴŜǊ ƭŀ ǎǳǊǾŜƴǳŜ ŘΩǳƴŜ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜ 
ƎǊŀǾŜ Ŝǘ ƛƴǎǘŀōƭŜ ƴŞŎŜǎǎƛǘŀƴǘ ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ŘŜ ǎƻƛƴǎ ǇŀƭƭƛŀǘƛŦǎΣ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŎƻƳƳŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ Řŀƴǎ ƭŜ 
cadre de la loi Claeys Leonetti de 2016. 
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4. Rôle du médecin généraliste 
 

4.1. Suivi des mesures médico-administratives 
¶ [Ŝ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ƛƳǇƭƛǉǳŜ ǳƴ ǘŀǳȄ ŘΩƛƴŎŀǇŀŎƛǘŞ ŘŜ ул҈ Řŝǎ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎΣ Ŝǘ ŘƻƴŎ ƭΩƻŎǘǊƻƛ ŘΩǳƴŜ ŎŀǊǘŜ 
ŘΩƛƴǾŀƭƛŘƛǘŞ Ŝǘ ŘΩǳƴŜ ŀƭƭƻŎŀǘƛƻƴ όŀǾŜŎ ŞǾŜƴǘǳŜƭǎ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘύ, à demander auprès de 
la Maison Départementale des Personnes Handicapées (MDPH), ŀƛƴǎƛ ǉǳŜ ŘΩǳƴŜ ǇǊŜǎǘŀǘƛƻƴ ŘŜ 
ŎƻƳǇŜƴǎŀǘƛƻƴ Řǳ ƘŀƴŘƛŎŀǇ ǎǳǊǘƻǳǘ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ dès que le diagnostic de polyhandicap est posé, 
afin ŘŜ ŦŀŎƛƭƛǘŜǊ ƭŀ ǾƛŜ ŘŜ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ [Ŝ aD ŀǎǎǳǊŜ chaque fois que nécessaire la 
rédaction des certificats médicaux destinés à accompagner des demandes à la MDPH. 

¶ [ΩŜȄƻƴŞǊŀǘƛƻƴ Řǳ ǘƛŎƪŜǘ ƳƻŘŞǊŀǘŜǳǊ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ŘŞǇŜƴǎŜǎ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ǎŜǊŀ ŘŜƳŀƴŘŞŜ ŀǳǇǊès de la Caisse 
de Sécurité Sociale dont dépend la personne.  

 
4.2. Suivi médical 
¶ hǊƛŜƴǘŜǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǾŜǊǎ ǳƴ ǎŜǊǾƛŎŜ ŘŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛŜ ǇŞŘƛŀǘǊƛǉǳŜ ǇƻǳǊ ŎƻƴŦƛǊƳŜǊ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǘ ƳŜǘǘǊŜ 

en place les suivis indispensables continus.  

¶ Soutenir et accompagner la famille, notamment lorsque la personne vit à domicile.  

¶ Veiller à 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 évolutifs, 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), 
préventions et ŘŞǇƛǎǘŀƎŜǎ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜǎ ŎƘŜȊ ǘƻǳǘ ǇŀǘƛŜƴǘ ŀŘǳƭǘŜ όƻǎǘŞƻǇŞƴƛŜΣ ŎŀƴŎŜǊǎΧύΦ 

 

5. Informations complémentaires 
Cf Texte PNDS 

 

Coordonnées (cf annexe 2) 
¶ Centres de Référence et de Compétences labellisés (cf annexe 2) 

¶ DéfiScience - Filière de santé maladies rares du développement cérébral et déficience intellectuelle 
ς  http://www.defiscience.fr 

¶ Informations générales - source Internet - http://www.orpha.net 

¶ Associations de patients et réseaux de santé polyhandicap (cf annexe 2) 
 

Textes de Références 
Cf Argumentaire PNDS 
 
5Ŝǎ ǊŞŦŞǊŜƴŎŜǎ ƛƴƴƻƳōǊŀōƭŜǎ ŜȄƛǎǘŜƴǘ ǎǳǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜǎ ǎǳƧŜǘǎ ǘƻǳŎƘŀƴǘ ŀǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ǉǳŜƭǉǳŜǎ ǘŜȄǘŜǎ 
ŘŜ ǊŞŦŞǊŜƴŎŜ ōŀƭŀƛŜƴǘ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ Řǳ ǎǳƧŜǘ Řǳ polyhandicap : 
 

- Décret N° 2017-982 du 9 Mai 2017 relatif à la nomenclature des établissements et services sociaux 
et médico-sociaux accompagnant des personnes handicapées ou malades chroniques  

- Camberlein P., Ponsot G., La personne polyhandicapée, la connaƛǘǊŜΣ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜǊΣ ƭŀ ǎƻƛƎƴŜǊΦ 
Collection guide sante sociale DUNOD Novembre 2017 (nouvelle édition à paraitre en 2020) 

- Juzeau D., Vivre et grandir polyhandicapé, Dunod, 2010 
- Recommandation HAS, à paraitre en 2020, sur [ΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘŜ la personne polyhandicapée 

dans sa spécificitéΣ Řƻƴǘ ƭΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ ŀ ŞǘŞ ŎƻƴŎƻƳƳƛǘǘŀƴǘŜ Ŝǘ ŜŦŦŜŎǘǳŞŜ Ŝƴ ƭƛŜƴΣ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ 
pour sa partie Santé. 

http://www.defiscience.fr/
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Texte du PNDS 
 

Définition du polyhandicap 
 
Validée en juin 2018 par la Société Française de Neurologie Pédiatrique  

 
La définition française officielle du polyhandicap a été réactualisée par le décret N°2017-982 du 9 mai 

2017(1) relatif à la nomenclature des établissements et services sociaux et médico-sociaux accompagnant 
des personnes handicapées ou malades chroniques.  
 
Ce texte a été ƛƴǘŞƎǊŞ Řŝǎ ǎŀ ǇŀǊǳǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŜ /ƻŘŜ ŘŜ ƭΩ!Ŏǘƛƻƴ {ƻŎƛŀƭŜ Ŝǘ ŘŜǎ CŀƳƛƭƭŜǎΣ Ŝǘ ŘŞŎǊƛǘ ŀƛƴǎƛ ƭŀ 
population concernée :  
« Personnes présentant un dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu au cours du développement, 
ŀȅŀƴǘ ǇƻǳǊ ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜ ŘŜ ƎǊŀǾŜǎ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴǎ Ł ŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴǎ ƳǳƭǘƛǇƭŜǎ Ŝǘ ŞǾƻƭǳǘƛǾŜǎ ŘŜ ƭΩŜŦŦƛŎƛŜƴŎŜ 
motrice, perceptive, cognitive et ŘŜ ƭŀ ŎƻƴǎǘǊǳŎǘƛƻƴ ŘŜǎ ǊŜƭŀǘƛƻƴǎ ŀǾŜŎ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ǇƘȅǎƛǉǳŜ Ŝǘ ƘǳƳŀƛƴΣ 
Ŝǘ ǳƴŜ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘΩŜȄǘǊşƳŜ ǾǳƭƴŞǊŀōƛƭƛǘŞ ǇƘȅǎƛǉǳŜΣ ǇǎȅŎƘƛǉǳŜ Ŝǘ ǎƻŎƛŀƭŜ ŀǳ ŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭŀǉǳŜƭƭŜ ŎŜǊǘŀƛƴŜǎ 
personnes peuvent présenter, de manière transitoire ou durable, des signes de la série autistique ». 
Cette reconnaissance officielle de handicaps graves et multiples (absence de marche autonome, pas de 
ƭŀƴƎŀƎŜ ƻǊŀƭ ǎƛƎƴƛŦƛŀƴǘΣ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜ ƛƴǘŜƭƭŜŎǘǳŜƭƭŜ ǇǊƻŦƻƴŘŜύ Řƻƛǘ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘΩŀǇǇƻǊǘŜǊ ŘŜǎ ǊŞǇƻƴǎŜǎ Ǉƭǳǎ 
adaptées aux besoins des personnes ainsi identifiées.  
Elle met en avant la situation de vulnérabilité provoquée par une lésion cérébrale grave et précoce, 
ƎŞƴŞǊŀƭŜƳŜƴǘ ŀǾŀƴǘ ƭΩŃƎŜ ŘŜ н ŀƴǎΦ 5ŜǇǳƛǎ мфуфΣ ŘŀǘŜ ŘŜ ƭŀ ǇǊŜƳƛŝǊŜ ŘŞŦƛƴƛǘƛƻƴ ζ officielle ηΣ ŘΩŀǳǘǊŜǎ 
définitions ont circulé, qui se veulent plus complètes ou plus positives, ou incluant des éléments 
étiologiques.  
[ΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ ǇǊŞŎƛǎŜ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ n'est connue que dans 70 à 80% des cas : lorsqu'elle l'est, la cause est 
prénatale (65 à 80% des cas), essentiellement génétique, comprenant les maladies neurologiques 
évolutives, ou périnatale (10% à 15% des cas) surtout liée à la grande prématurité, ou post-natale (10 à 15% 
des cas).  
Ces atteintes cérébrales ont toujours de nombreuses conséquences, qui restent évolutives tout au long de 
la vie : troubles neurologiques multiples (somatiques et intellectuels), orthopédiques, digestifs, 
respiratoires, sensoriels, osseux et autres (Voir annexe 4 en lien avec chapitre définition, tableau 1 : le 
polyhandicap, aspects médicaux). Les troubles du comportement sont fréquents (30 à 40%). Les 
phénomènes douloureux font également partie du quotidien de ces personnes. Les capacités de 
perceptivité, de sensibilité et d'affectivité de ces personnes, leurs compétences, leur appétit de 
ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ǇǊƛǎ Ŝƴ ŎƻƳǇǘŜ ŀŦƛƴ ŘΩƻǇǘƛƳƛǎŜǊ ƭŜ ǎƻƛƴ ǉǳƛ ƭŜǳǊ Ŝǎǘ ŀǇǇƻǊǘŞ Ŝǘ ƭŜǳǊ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ 
vie. 

 
1 Décret n° 2017-982 du 9 mai 2017 relatif à la nomenclature des établissements et services sociaux et médico-sociaux 

accompagnant des personnes handicapées ou malades chroniques.  

Pourquoi un PNDS générique Polyhandicap ? 
La prévalence du polyhandicap est de 0.рл ǇƻǳǊ ƳƛƭƭŜΣ ŎŜ ƴΩŜǎǘ ŘƻƴŎ Ǉŀs une situation rare. Cependant les 
étiologies du polyhandicap sont dans leur grande majorité des maladies rares, diagnostiquées ou non. Les 
lésions cérébrales multiples, leurs conséquences sur la croissance et les retentissements secondaires sur 
divers appareils sont suffisamment caractéristiques pour que cette situation de handicap lourd depuis la 
naissance ou la petite enfance soit déclarée comme une véritable entité pathologique dans un document 
de synthèse national.  
Conformément aux missions qui lui sƻƴǘ ŎƻƴŦƛŞŜǎΣ ƭŀ ŦƛƭƛŝǊŜ 5ŞŦƛ{ŎƛŜƴŎŜ ǎΩŜǎǘ ŜƴƎŀƎŞŜ Ł ǎƻǳǘŜƴƛǊ Ŝǘ 
coordonner par un appui méthodologique la rédaction de Protocoles Nationaux de Diagnostic et de Soins 
de ses Centres de Référence. La réalisation du PNDS dédié au polyhandicap a été confiée aux centres de 
Référence DI de causes rares dans le cadre de la filière DéfiScience -  http://www.defiscience.fr  

http://www.defiscience.fr/
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1 Introduction 
 
[ΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ŎŜ tb5{ Ŝǎǘ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜ ŎŀǊ ǎǳǊ ƭŜ ζ thème Polyhandicap » il est apparu essentiel de 
ŘŞǇŀǎǎŜǊ ƭŜ ŎŀŘǊŜ ŘŜ ǎȅƴŘǊƻƳŜǎ ǊŀǊŜǎ ƎŞƴŞǊŀƴǘ ǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ Ƴŀƛǎ Ǉƭǳǘƾǘ ŘΩŜƴ ŦŀƛǊŜ ǳƴ ǎƻŎƭŜ ŘŜ ōŀǎŜ 
ǇŜǊƳŜǘǘŀƴǘ ŘŜ ŘŞŎǊƛǊŜ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ŘŜ ǊŞŦŞǊŜƴŎŜ ŘΩǳƴ ǇŀǘƛŜƴǘ ǇƻǊǘŜǳǊ ŘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ όŘŜ ŎŀǳǎŜ ǊŀǊŜ 
ou non-rare).  
Tous les âges de la vie sont évoqués dans ce PNDS, ainsi que le milieu de vie dans toutes ses composantes, 
ŘŜ ƭΩƘƾǇƛǘŀƭ ŀǳ ŘƻƳƛŎƛƭŜΣ Řǳ ƳŞŘƛŎƻ-social au social, du court au long séjour.  
 
Ce PNDS se veut un guide pour les professionnels de santé, qui sur le terrain manquent parfois de 
ŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜǎ ƻǳ ŘŜ ŎƻƴǎŜƛƭǎ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ōƻƴƴŜǎ ǇǊŀǘƛǉǳŜǎ ŘΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ 
polyhandicapées.  

1.1 [ΩƻōƧŜŎǘƛŦ ŘŜ ŎŜ ǇǊƻǘƻŎƻƭŜ ƴŀǘƛƻƴŀƭ ŘŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǘ ŘŜ ǎƻƛƴǎ (PNDS) 

Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩŜȄǇƭƛŎƛǘŜǊ ŀǳȄ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ ŎƻƴŎŜǊƴŞǎ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛǉǳŜ Ŝǘ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ ƻǇǘƛƳŀƭŜ 
ŀŎǘǳŜƭƭŜ Ŝǘ ƭŜ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ŘΩǳƴ ǇŀǘƛŜƴǘ ǇƻǊǘŜǳǊ ŘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ŀŦƛƴ ŘΩƻǇǘƛƳƛǎŜǊ Ŝǘ ŘΩƘŀǊƳƻƴƛǎŜǊ 
ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ et le suivi des personnes polyhandicapées ǎǳǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ Řǳ ǘŜǊǊƛǘƻƛǊŜΦ  

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 hospitaliers, etc. Il ne 
peut pas non plus se substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient.  

Le présent PNDS a été élaboré selon la « aŞǘƘƻŘŜ ŘΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ǇǊƻǘƻŎƻƭŜ ƴŀǘƛƻƴŀƭ ŘŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǘ ŘŜ 
soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de Santé en 2012 (guide méthodologique 
disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). ¦ƴ tb5{ ǎΩŀǇǇǳƛŜ ζ ǎǳǊ ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘŜǎ ǇǊŜǳǾŜǎ 
scientifiques et sur la concertation de tous les acteurs concernés », prenant en compte les 
recommandations ou protocoles français ou internationaux déjà publiés sur une entité pathologique.  

1.1.1 Identifier le polyhandicap 

Lƭ Ŝǎǘ ŦƻƴŘŀƳŜƴǘŀƭ ŘŜ ǊŜŎƻƴƴŀƛǘǊŜ ŘΩŀōƻǊŘ ƭŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ŀŦƛƴ ŘŜ ǇƻǳǊǾƻƛǊ ŀǳȄ ǎƻƛƴǎ Ŝǘ Ł 
ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ de la personne selon les guides proposés, et en tenant compte de son caractère, ses 
aspirations, ses besoins, comme toute autre personne humaine, quelles que soienǘ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ Ŝǘ ƭŜǎ 
caractéristiques particulières du polyhandicap présenté et sa sévérité. 
Ce terme francophone de « polyhandicap » ƴŜ ǎΩŜǎǘ Ǉŀǎ ƛƳǇƻǎŞ Řŀƴǎ ƭŀ ƭƛǘǘŞǊŀǘǳǊŜ ƛƴǘŜǊƴŀǘƛƻƴŀƭŜΦ [Ωƻƴ ǇŜǳǘ 
trouver son équivalent, à quelques différences près, dans la littérature anglo-saxonne sous le terme de 
« Profound Intellectuel and Multiple Disabilities » (PIMD) (Nakken 2007). La place des différentes 
appellations est détaillée en annexe 4 (Annexe 4, en lien avec chapitre définition, tableau 2, place du 
polyhandicap/PIMD dans les handicaps avec atteinte motrice) 
Plusieurs études de prévalence du polyhandicap ont été réalisées ces 20 dernières années et donnent des 
chiffres compris entre 0.50 et 0.73/1000 :  
La prévalence du polyhandicap a été estimée à 0.50 pour mille pour les générations de 1980 à 2009 
όǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ǎǘǊƛŎǘ ƻǳ ŞƭŀǊƎƛ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŘŜ Ǉƭǳǎ ŘŜ т ŀƴǎύ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘŜ ƭŀ ōŀǎŜ ŘŜ ŘƻƴƴŞŜǎ Řǳ wI9ht 
όwŜƎƛǎǘǊŜ ŘŜǎ IŀƴŘƛŎŀǇǎ ŘŜ ƭΩ9ƴŦŀƴǘ Ŝǘ hōǎŜǊǾŀǘƻƛǊŜ tŞǊƛ ƴŀǘŀƭύΦ Elle était estimée à 0.73/1000 enfants pour 
Rumeau Rouquette en 1998, et à 0.70/1000 enfants pour Juzeau en 1999. [ΩŜƴǉǳşǘŜ 9{ IŀƴŘƛŎŀǇ ŘŜ нлмп 
ŘŜ ƭŀ 5w99{ ŜǎǘƛƳŜ ƭΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘŜ фплл ŜƴŦŀƴǘǎ Ŝǘ нонлл ŀŘǳƭǘŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘicapés en France, soit 0.50/1000 
tous âges confondus. [ŀ ŦǊŞǉǳŜƴŎŜ ŘŜǎ ŘŞŎŝǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇŜǳǘ ŜȄǇƭƛǉǳŜǊ ƭŀ ōŀƛǎǎŜ ŘŜ ǇǊŞǾŀƭŜƴŎe sur la 
population générale, cependant dans le cas où les enfants survivent à la petite enfance, ils arrivent de plus 
Ŝƴ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ Ł ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ŜǎǇŞǊŀƴŎŜǎ ŘŜ ǾƛŜ ŀǳƎƳŜƴǘŞŜǎΣ ŎŜ ǉǳƛ ŜȄǇƭƛǉǳŜ ƭŀ ŘŜƳŀƴŘŜ 
croissante de places dans des établissements pour adultes.  

1.1.2 Apporter des soins appropriés   

[Ŝ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǎǘ ƭŀ ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ŀǘǘŜƛƴǘŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ ƳǳƭǘƛŦƻŎŀƭŜ ŦƛȄŞŜ ƻǳ ŞǾƻƭǳǘƛǾŜ ǇǊŞŎƻŎŜΣ ŎϥŜǎǘ-à-
dire pendant la période de formation et de développement du cerveau (périodes anté, péri et post natales 

http://www.has-sante.frv/
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jusqu'à l'âge de 2 ans, par analogie avec la Cerebral Palsy) même si la maturation cérébrale se poursuit 
pendant encore de nombreuses années. Toute lésion intervenant à cette période impliquera une 
désorganisation des processus, mais aussi une possibilité de compenser la lésion initiale par la mise en 
ǊƻǳǘŜ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŎƛǊŎǳƛǘǎ ƴŜǳǊƻƴŀǳȄ ƴƻƴ ŜƴŎƻǊŜ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎŞǎΣ ŎΩŜǎǘ ƭŀ ǇƭŀŎŜ ŘŜ ƭŀ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ǇǊŞŎƻŎŜΦ 
 
Les déficiences présentées ne s'additionnent pas simplement, mais s'intriquent et se potentialisent, 
pouvant entraîner des défaillances multiples en cascade. La prise en charge de ces personnes ne peut donc 
être que globale, interdisciplinaire, coordonnée, cohérente, et réalisée en étroite collaboration avec la 
famille. Face à leur totale vulnérabilité, le questionnement éthique doit être permanent. 
 
Le vieillissement physiologique, qui peut survenir de façon anticipée, peut altérer les capacités acquises ; il 
faudra aussi être attentif à dépister et traiter les maladies surajoutées (cancer, diabète, insuffisance 
ǊŞƴŀƭŜΧύΣ ŎƻƳƳŜ ǇƻǳǊ ǘƻǳǘŜ ŀǳǘǊŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ  

1.1.3 Accompagner la personne et ses proches 

[ŀ ŦƛƴŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ Ŝǎǘ ƭϥƻōǘŜƴǘƛƻƴ ƻǇǘƛƳŀƭŜ Řϥǳƴ ŎƻƴŦƻǊǘΣ ŘΩǳƴŜ ŞŘǳŎŀǘƛƻƴΣ ŘϥǳƴŜ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ 
vie, d'un bien-être, d'un plaisir de vivre, en commençant d'abord par l'absence de douleur physique ou 
psychologique (importance de l'évaluation de cette douleur au quotidien). 
 
Les liens entre secteur sanitaire et secteur médico-social sont abordés dans les chapitres concernés, ils sont 
ŜǎǎŜƴǘƛŜƭǎ Ł ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ŘΩǳƴ ǾǊŀƛ ǇǊƻƧŜǘ ŘŜ ǾƛŜ ǇƻǳǊ ŎƘŀǉǳŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ [Ŝ tb5{ ŘƻƴƴŜ ǉǳŜƭǉǳŜǎ 
ŘƛǊŜŎǘƛǾŜǎ ǎǳǊ ƭŜǎ ƴŞŎŜǎǎƛǘŞǎ ŘŜ ǎƻƛƴǎΣ ƭŜǎ ƻǇǇƻǊǘǳƴƛǘŞǎ ŘΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘΣ Ł ŀŘŀǇǘer selon les réalités 
ƭƻŎŀƭŜǎΦ [ΩƻōƧŜŎǘƛŦ ŘŜ ŎŜ tb5{ Ŝǎǘ ŘŜ ŎƻƴǎǘƛǘǳŜǊ ǳƴ guide des pratiques de qualitéΣ ŀŦƛƴ ŘΩŀōƻutir à un 
« accordage » parents - professionnels. 

1.1.4 Questions abordées ou non  

Les situations suivantes ne sont pas abordées :  
- Les déficiences intellectuelles légères ou moyennes 
- Toutes les lésions cérébrales acquises après 2 ans 
- Les démences, sauf celles ayant débuté dans la petite enfance 

1.2 Professionnels impliqués 

Le médecin généraliste, le pédiatre et les autres professionnels de santé de terrain seront alertés par divers 
signes de retard psychomoteur, et leur rôle est de sensibiliser la famille à la consultation de spécialistes 
(Billette de Villemeur, 2012). 
[Ŝǎ ǇǊŜƳƛŜǊǎ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎǘŜǎ Ł ŎƻƴǎǳƭǘŜǊ ǎƻƴǘ ŘΩŀōƻǊŘ Ŝǘ ŀǾŀƴǘ ǘƻǳǘ ƭŜ ƴŜǳropédiatre, « spécialité pivot » dans 
le cas du diagnostic et du suivi du ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ǉǳƛ ŀƛƎǳƛƭƭŜǊŀ ŜƴǎǳƛǘŜ ǾŜǊǎ ƭŜǎ ŘƛǾŜǊǎŜǎ 
ǎǇŞŎƛŀƭƛǘŞǎ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘŀƛǊŜǎ ǊŜǉǳƛǎŜǎ Řŀƴǎ ŎƘŀǉǳŜ ŎŀǎΣ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŘΩŀǇǇŜƭ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ Ł 
effectuer. Toutes les spécialités peuvent être concernées, selon les aspects cliniques précédemment décrits 
(Annals of Physical and Rehabilitation Medicine, 2013). 
5ŀƴǎ ƭŜ ǎǳƛǾƛ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ ƭŜ ƳŞŘŜŎƛƴ ƎŞƴŞǊŀƭƛǎǘŜ Ŝǎǘ ƭŜ ŎƻƻǊŘƛƴŀǘŜǳǊ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎ Ŝǘ ŘŜǎ 
ǎǳƛǾƛǎ ŘƛǾŜǊǎ ǉǳƛ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ Ƴƛǎ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ǊŞƎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘΦ Lƭ ǎǳƛt la personne à domicile ou dans le cadre 
ŘΩǳƴŜ ƛƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴΦ (Cf : Annexe 3, Figure 1 - Participation des professionnels du diagnostic au projet de vie, 
selon les professions et les secteurs) 
 
Les centres de référence seront concernés en fonction des pathologies diagnostiquées. Il est essentiel que 
ŎƘŀǉǳŜ ŦŀƳƛƭƭŜ ǎƻƛǘ ƛƴŦƻǊƳŞŜ ŘŜ ƭΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜ ŘŜ ŎŜǎ ŎŜƴǘǊŜǎΣ ŀŦƛƴ ǉǳŜ ƭŜ ǎǳƛǾƛ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ/adulte 
bénéficie de la meilleure qualité possible, pour que les évolutions péjoratives soient évitées ou retardées si 
elles sont inéluctables. 
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Les établissements sanitaires et médico-sociaux sont concernés à tous niveaux du parcours, et les liens 
entre secteur sanitaire et médico-ǎƻŎƛŀƭ ŘƻƛǾŜƴǘ ǊŜǎǘŜǊ ǘǊŝǎ ŦƻǊǘǎ ŀŦƛƴ ŘΩŀǇǇƻǊǘŜǊ Ł ŎƘŀǉǳŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ƭŜǎ 
soins et ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ǉǳƛ ƭǳƛ ŎƻƴǾƛŜƴƴŜƴǘ (Heron-Longé B., Ponsot G., 2017). 
 
Les réseaux et associations-relais seront utilisés en tant que de besoin pour que chaque famille trouve des 
réponses à ses questions et puisse élever son enfant en étant incluse dans un réseau social qui rompe 
ƭΩƛǎƻƭŜƳŜƴǘ ŦǊŞǉǳŜƳƳŜƴǘ ŎƻƴǎŞŎǳǘƛŦ Ł ƭΩŀǊǊƛǾŞŜ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ Řŀƴǎ ǳƴŜ ŦŀƳƛƭƭŜ (Camberlein, 
2017). 
 

1.2.1 Part des associations et des collectifs Polyhandicap 

[ΩŜȄǇŞǊƛŜƴŎŜ ŘŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎ Ŝǎǘ Ł ƛƴǘŜǊǊƻƎŜǊ ŀǳǎǎƛ ǉǳŀƴŘ ƻƴ veut parler du parcours de soins, car ce sont les 
ǇǊŜƳƛŝǊŜǎ Ł Ŝƴ ŎƻƴƴŀƛǘǊŜ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀƭŞŀǎ Ŝǘ ƭŜǎ ǾƛŎƛǎǎƛǘǳŘŜǎΣ Ŝǘ ƭŀ IŀǳǘŜ !ǳǘƻǊƛǘŞ ŘŜ {ŀƴǘŞ ŀ ŘΩŀƛƭƭŜǳǊǎ ŀŎŎƻǊŘŞ 
une place importante aux familles dans ses auditions. Le vécu des familles est parsemé de petites victoires 
Ŝǘ ŘŜ ƎǊŀƴŘŜǎ ŘŞŎŜǇǘƛƻƴǎ ƻǳ ŀƴƴƻƴŎŜǎΣ Ŝǘ ŜƭƭŜǎ ǎŀǾŜƴǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ŘΩƛƴǎǘƛƴŎǘ Ŝǘ ǇŀǊ ŜȄǇŞǊƛŜƴŎŜ ƻǴ Ŝǘ ǇŀǊ ǉǳƛ 
leurs enfants seront le mieux soignés, et en qui elles peuvent placer leur confiance (HAS, 2008). 
 
/ΩŜǎǘ ǇƻǳǊǉǳƻƛ ƭŜǎ associations de parents et/ou de professionnels concernés sont associées à la rédaction 
de ce PNDS et les professionnels de plusieurs collectifs travaillant sur le polyhandicap ont été conviés à 
ǇŀǊǘƛŎƛǇŜǊ Ł ƭΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴΣ ǘŀƴǘ ŀǳ ƴƛǾŜŀǳ ŘŜ ƭŀ ǊŞŘŀŎǘƛƻƴ ǉǳe de la relecture du texte. 
/ΩŞǘŀƛǘ ŘŞƧŁ ƭΩƛƴǘǳƛǘƛƻƴ ŘŜ {ǘŀƴƛǎƭŀǎ ¢ƻƳƪƛŜǿƛŎȊΣ ǉǳƛ ŀ ǇŀǊǘƛŎƛǇŞ ŀǾŜŎ 9ƭƛǎŀōŜǘƘ ½ǳŎƳŀƴΣ ƎǊŃŎŜ Ł ǳƴŜ ŀǘǘƛǘǳŘŜ 
ƳƛƭƛǘŀƴǘŜ ƧŀƳŀƛǎ ŘŞƳŜƴǘƛŜΣ Ł ƭΩŀǾŝƴŜƳŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ǾǊŀƛŜ ǇƻƭƛǘƛǉǳŜ Ŝƴ ŦŀǾŜǳǊ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ : 
« Quand on leǎ Ŏƻƴƴŀƛǘ ŘŜ ǇǊŝǎΣ ǉǳŀƴŘ ƻƴ ŀŎŎŜǇǘŜ ŘϥƻǳǾǊƛǊ ǎƻƴ ŎŜǊǾŜŀǳ Ŝǘ ǎƻƴ ŎǆǳǊΣ ƻƴ ŘŞŎƻǳǾǊŜ ŘŜǎ şǘǊŜǎ 
humains dont l'affectivité si fine va de pair avec une intuition souvent surprenante, et leur potentiel 
d'évolution, même s'il est très limité, dépasse souvent les pronostics souvent encore trop pessimistes. ».  

1.2.2 Un ensemble de professionnels et d'accompagnants 

Cet ensemble est constitué :   
ü Des professionnels éducatifs de tous niveaux, qui accompagnent enfants ou adultes au quotidien 

dans les actes essentiels de la vie et dans leur vie sociale  
ü Des professionnels du soin chronique et du soin exceptionnel et aigu, autant dans les pathologies 

aiguës momentanées que pour le suivi chronique du polyhandicap, tous les types de soignants 
peuvent être concernés 

ü Des professionnels du registre pédagogique, qui accompagnent la personne dans ses 
apprentissages et le développement permanent de ses capacités cognitives. 

La question du polyhandicap doit être traitée comme un problème de santé publique, qui retentit sur la 
société dans son ensemble puisque de nombreux acteurs professionnels sont concernés, mais aussi des 
ŦŀƳƛƭƭŜǎ Ŝǘ ŘŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ ŘƛǾŜǊǎΣ Ŝǘ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜ ƭŀ ǎƻŎƛŞǘŞ ǉǳƛ ǇŀǊǘƛŎƛǇŜ Ł ƭŜǳǊ ƛƴŎƭǳǎƛƻƴ Řŀƴǎ ǎŜǎ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎΦ 

1.3 Etiologies et diagnostic du polyhandicap 

Les enquêtes, peu nombreuses, publiées sur le sujet dans les années 1970 révélaient un pourcentage de 
cŀǳǎŜǎ ƛƴŎƻƴƴǳŜǎ ŘŜ ƭΩƻǊŘǊŜ ŘŜ пл҈ ŘŜǎ ŎŀǎΦ [ƻǊǎǉǳΩǳƴŜ ŞǘƛƻƭƻƎƛŜ Şǘŀƛǘ ǊŜǘǊƻǳǾŞŜΣ elle était précisée comme 
anténatale dans 50% des cas, périnatale dans 34% et postnatale dans 16%. Encore faut-il préciser que ces 
ŎƘƛŦŦǊŜǎ ƴŜ ŎƻƴŎŜǊƴŀƛŜƴǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ǉǳŜ ƭŜǎ ǇŞǊƛƻŘŜǎ ŘΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ Ǉƭǳǘƾǘ ǉǳΩǳƴ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ 
précis.  

1.3.1 tƻǳǊǉǳƻƛ ǎΩŜŦŦƻǊŎŜǊ ŘΩŞǘŀōƭƛǊ ǳƴ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ǇǊŞŎƛǎ ? 

tƻǳǊ ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝǘ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ƭŀ connaissance du diagnostic étiologique a plusieurs intérêts. Pour 
ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ŜƭƭŜ ǇŜǳǘ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘΩŀŘŀǇǘŜǊ ǎŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ƳŞŘƛŎŀƭŜΣ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛǾŜ Ŝǘ ǎƻŎƛƻ-éducative ainsi 
que son suivi. De plus, certaines pathologies, notamment métaboliques, peuvent bénéfƛŎƛŜǊ ŘΩǳƴ 
ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘΦ 5ŀƴǎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŎŀǎΣ ǳƴŜ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ ŘŜǎ ǎǳǊƘŀƴŘƛŎŀǇǎ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ŜŦŦƛŎŀŎŜΦ tƻǳǊ ƭŜ ŎƻǳǇƭŜ ŘŜǎ 
parents et pour le reste de la famille le cas échéant (pathologies liées au chromosome X par exemple), le 
ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ƻǳǾǊŜ ƭŀ ǾƻƛŜ ŘΩǳƴ ŎƻƴǎŜƛƭ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜǎ ǳƭǘŞǊƛŜǳǊŜǎΣ ŀǎǎƻǊǘƛ ŘŜ ƭŀ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘΩǳƴ 
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diagnostic prénatal ou préimplantatoire. De plus, après un parcours de recherche étiologique souvent long 
et angoissant ς décrit avec raison comme une véritable « errance diagnostique » ς, de nombreux parents 
ǎƻƴǘ ǎƻǳƭŀƎŞǎ ŘŜ ǇƻǳǾƻƛǊ ƳŜǘǘǊŜ ǳƴ ƴƻƳ ǎǳǊ ƭŀ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜ Řƻƴǘ ƭŜǳǊ ŜƴŦŀƴǘ Ŝǎǘ ŀǘǘŜƛƴǘΣ ǊŜƴŎƻƴǘǊŜǊ ŘΩŀǳǘǊŜǎ 
ŦŀƳƛƭƭŜǎ ŎƻƴŎŜǊƴŞŜǎ ǇŀǊ ƭŜ ōƛŀƛǎ ŘΩŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ƻǳ ŘŜ ǊŞǎŜŀǳȄ ǎƻŎƛŀǳȄΣ Ŝǘ ƳŜǘǘǊŜ ǳƴ ǘŜǊƳŜ Ł ǳƴŜ 
ǎŞǊƛŜ ŘΩŜȄŀƳŜƴǎ ǇƻǘŜƴǘƛŜƭƭŜƳŜƴǘ ƛƴǾŀǎƛŦǎΦ {ƻǳǾŜƴǘΣ ƭŜǳǊ ǘŞƳƻƛƎƴŀƎŜ ƳŜǘ ƭΩŀŎŎŜƴǘ ǎǳǊ ƭŜ ŎŀǊŀŎǘŝǊŜ 
déculpabilisant du diagnostic génétique. 
Pour les équipes soignantes et éducatives, un diagnostic précis permet de faire comprendre et accepter la 
démarche de soins et dΩŀŎcompagnement, différente suivant le caractère fixé, acquis ou évolutif de 
ƭΩŀǘǘŜƛƴǘŜ όtƻƴǎƻǘ нлмтύΦ  
tƻǳǊ ƭŜǎ ƳŞŘŜŎƛƴǎ ŜƴŦƛƴΣ ƭΩŀǇǇǊŞƘŜƴǎƛƻƴ ŘŜǎ ŎŀǳǎŜǎ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǇǊƻƎǊŜǎǎŜǊ Řŀƴǎ ǎŀ 
connaissance et donc dans sa prévention, de connaître et de prévenir les complications évolutives 
ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜǎΦ 9ƭƭŜ ǇŜǊƳŜǘ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŜǎ ŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜǎ ŞǇƛŘŞƳƛƻƭƻƎƛǉǳŜǎ όwƻŘǊƛƎǳŜȊΣ нлмтύΦ 

1.3.2 Résultats des études étiologiques 

Plusieurs études étiologiques ont été détaillées et comparées, elles sont ǾƛǎƛōƭŜǎ Řŀƴǎ ƭΩ!ƴƴŜȄŜ п όcf Annexe 
4, ch 1.3, Tableau 1 Υ ŞǘǳŘŜ ŎƻƳǇŀǊŀǘƛǾŜ ŘΩŜƴǉǳşǘŜǎ ǊŞŀƭƛǎŞŜǎ ŘŜ мффн Ł нлму).  
 
Nous citerons en particulier une enquête éffectuée sur 318 dossiers documentés (Etude monocentrique, 
PERNES, 2018) : définition stricte du polyhandicap et diagnostic précis exigé (le diagnostic étiologique a été 
considéré comme un diagnostic « précis » lorsque la physiopathologie a été clairement identifiée, les 
ǘŜǊƳŜǎ ŘΩŜƴŎŞǇhalopathies anté, péri, ou post-ƴŀǘŀƭŜǎ ǾƻƛǊŜ ŘΩŜƴŎŞǇƘŀƭƻǇŀǘƘƛŜǎ ŞǇileptiques étant 
considérés comme une classification nosographique). Elle a montré les chiffres suivants (années de 
naissance de 1974 à 2015) : diagnostics précis retrouvés 73.8% des cas, les causes anténatales représentant 
67.5% des étiologies connues, dominées par les causes génétiques (31.6%), suivies des malformations 
cérébrales (18.8%) et des causes acquises (14.1%), les causes périnatales à 15% ŘƻƳƛƴŞŜǎ ǇŀǊ ƭΩŀƴƻȄƻ-
ischémie (7 fois sur 10 chez le prématuré), loin devant les causes infectieuses (3%) ou métaboliques (0.8%), 
les causes postnatales restant assez élevées à 17.5%, essentiellement représentées dans cette étude par les 
traumatismes crâniens graves en majorité liés à une maltraitance (cf Annexe 4, ch 1.3, Tableau 2 : étude des 
étiologies sur 3 périodes successives). 
 
5ŀƴǎ ƭΩŞǘǳŘŜ 9Ǿŀƭ-PLH (Rousseau 2019), effectuée par questionnaires remplis par des investigateurs et 
ǇƻǊǘŀƴǘ ǎǳǊ псо ŘƻǎǎƛŜǊǎ ŘΩŜƴŦŀƴǘǎ Ŝǘ ŘΩŀŘǳƭǘŜǎ ƧŜǳƴŜǎ όо Ł нр ŀƴǎύΣ ƭŜǎ ŞǘƛƻƭƻƎƛŜǎ ǊŜǎǘŜƴǘ inconnues dans 63 
cas, soit 13.6%. Parmi les 400 dossiers de diagnostic connu (86.п҈ύΣ ƭΩƻƴ ǊŜǘǊƻǳǾŜ ƭŀ ǊŞǇŀǊǘƛǘƛƻƴ ǎǳƛǾŀƴǘŜ 
(chiffres rapportés à 400 dossiers) : 
ü Causes anté natales : 237 soit 59.2%, dominées par les malformations cérébrales (45.7%) ; les 

encéphalopathies neuro-métaboliques (6,25%), neuro-génétiques (4.75%) et les encéphalopathies 
épileptiques (2.5%) représentent un total de 13.5% ; 

ü Causes péri natales : elles restent élevées (129 soit 32Φнр҈ύΣ ŘƻƳƛƴŞŜǎ ǇŀǊ ƭΩŀƴƻȄƛŜ όмрΦнр҈ύ ƭŀ 
prématurité (8.5%) et les causes infectieuses (7%) ; 

ü Causes post natales : 34 cas soit 8.5%, représentées essentiellement par des causes traumatiques 
(5%). 

Dans cette étude Eval-PLH, les causes périnatales sont imprécises et probablement sur représentées du fait 
du type de recueil des donnéesΣ ƭΩŞǘǳŘŜ ŞǘƛƻƭƻƎƛǉǳŜ ƴΩŞǘŀƴǘ Ǉŀǎ ƭΩƻōƧŜŎǘƛŦ ǇǊŜƳƛŜǊ ŘŜ ŎŜǘǘŜ ŜƴǉǳşǘŜ. 
 
Il reste encore des progrès à effectuer dans la recherche des causes du polyhandicap ; il faut cependant 
observer une importante évolution au cours des années : le pourcentage ŘΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜǎ ǇǊŞŎƛǎŞŜǎ ŀǳƎƳŜƴǘŜ Υ 
de 59.2% pour des enfants nés avant 1992 (Boutin) à des taux variant suivant les études ultérieures de 73.8 
à 90.7%. Cette augmentation du taux de diagnostic est secondaire notamment à l'amélioration des 
techniques de génétique, avec la CGH-array, puis le séquençage de nouvelle génération (panels ciblés ou 
séquençage pangénomique), qu'il convient de proposer devant une cause anténatale sans étiologie 
identifiée. 
 
Les étiologies périnatales voient leur nombre diminuer fortement : de 34.4% en 1992 (Boutin) à 15% 
όtŜǊƴŜǎ нлмуύΦ [ΩŀǳƎƳŜƴǘŀǘƛƻn des causes anténatales (de 47.3 à 72.у҈ύ Ŝǎǘ ǎǳǊǘƻǳǘ ƭƛŞŜ Ł ƭΩƛŘŜƴǘƛŦƛŎŀǘƛƻƴ 
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croissante de causes génétiques. Les étiologies postƴŀǘŀƭŜǎ όƧǳǎǉǳΩŁ н ŀƴǎύ ǎƻƴǘ Ŝƴ ŦƻǊǘŜ ōŀƛǎǎŜΣ Ƴŀƛǎ 
restent dominées par les traumatismes crâniens, entrant en majorité dans le cadre de sévices (bébés 
secoués en particulier). 
{ƛ ƭΩƻƴ ŎƻƴǎƛŘŝǊŜ Ǉƭǳǎ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ ƭŀ ǇŞǊƛƻŘŜ ŘΩŀƴƴŞŜǎ ŘŜ ƴŀƛǎǎŀƴŎŜ ŘŜ нллн Ł нлмр (Pernes 2018), les 
causes antéƴŀǘŀƭŜǎ ǎΩŞƭŝvent à 81.7%, pour 11.7% en périnatal et 6.7% en postnatal (cf Annexe 4, 1,3, 
Tableau 2 : Etude des étiologies sur 3 périodes successives). 

1.3.3 Stratégie diagnostique  

[ΩŜȄǇƭƻǊŀǘƛƻƴ ŞǘƛƻƭƻƎƛǉǳŜ ŎƘŜȊ ǳƴ ǇŀǘƛŜƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ Ŝǎǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ǊŞŀƭƛǎŞŜ Ŝƴ Ǉƭǳǎieurs étapes. 
Ces étapes sont résumées dans lΩ!ƴƴŜȄŜ о (cf Annexe3, figure 2: Stratégie diagnostique proposée devant un 
polyhandicap). 

¶ Anamnèse 
[ŀ ǇǊŜƳƛŝǊŜ ŞǘŀǇŜ Ŝǎǘ ŎŜƭƭŜ ŘŜ ƭΩŀƴŀƳƴŝǎŜ ŎƻƳǇǊŜƴŀƴǘ ǳƴŜ ŜƴǉǳşǘŜ ŦŀƳƛƭƛŀƭŜ Ŝǘ ƭŜ ǊŜŎǳŜƛƭ ŘŜǎ antécédents 
ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŘŜǇǳƛǎ ƭŀ ŎƻƴŎŜǇǘƛƻƴΣ ǎǳƛǾƛŜ ŘŜ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜΦ /ŜǘǘŜ ŞǘŀǇŜ Ŝǎǘ ŎŀǇƛǘŀƭŜΣ ǇŜǊƳŜǘǘŀƴǘ ŘΩǳƴŜ 
ǇŀǊǘ ŘΩƻǊƛŜƴǘŜǊ ǇƻǘŜƴǘƛŜƭƭŜƳŜƴǘ ƭŜǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘŀƛǊŜǎΣ ŘΩŀǳǘǊŜ ǇŀǊǘ ŘΩŜȄǇƭƛǉǳŜǊ ƭŜǎ ŜƴƧŜǳȄ ŘŜǎ 
examens génétiques en particulier le séquençage haut débit. Des examens complémentaires 
morphologiques (IRM cérébrale, échographies cardiaque et rénale, examen ophtalmologique), sont 
également utiles, et peuvent parfois orienter les recherches étiologiques. 
Un arbre généalogique sur trois générations est consigné. Y sont notés les antécédents familiaux, mettant 
ƭΩŀŎŎŜƴǘ ǎǳǊ ƭŀ ƴƻǘƛƻƴ ŘΩƛƴŘƛǾƛŘǳǎ ǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘ ǳƴŜ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜ ƛƴǘŜƭƭŜŎǘǳŜƭƭŜΣ ǳƴ ƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ǳƴŜ ŞǇƛƭŜǇǎƛŜΣ ǳƴŜ 
ou des malformations. Une éventuelle consanguinité parentale doit également être recherchée. Les 
ŘƻƴƴŞŜǎ ǊŜŎǳŜƛƭƭƛŜǎ ǇŀǊ ƭΩŀǊōǊŜ ƎŞƴŞŀƭƻƎƛǉǳŜ ǇŜǳǾŜƴǘ ƳŜǘǘǊŜ ǎǳǊ ƭŀ ǇƛǎǘŜ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ Ŝǘ ŘΩǳƴ ƳƻŘŜ 
de transmission : des antécédents dans la branche maternelle de la famille peuvent laisser supposer une 
ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜ ƭƛŞŜ Ł ƭΩ· ; des antécédents dans la fratrie évoquent une pathologie récessive ; les fausses-
ŎƻǳŎƘŜǎ Ł ǊŞǇŞǘƛǘƛƻƴ Ŝǘ ƭŜǎ Ŏŀǎ ŘΩƛƴŦŜǊǘƛƭƛǘŞ ǇŜǳǾŜƴǘ ŦŀƛǊŜ ǇŜƴǎŜǊ Ł ǳƴŜ ǘǊŀƴǎƭƻŎŀǘƛƻƴ ŦŀƳƛƭƛŀƭŜ ǎŜ 
ǘǊŀƴǎƳŜǘǘŀƴǘ Ł ƭΩŞǘŀǘ ŞǉǳƛƭƛōǊŞ ƻǳ ŘŞǎŞǉǳƛƭƛōǊŞΦ  
[ΩŀƴŀƳƴŝǎŜ Řƻƛǘ ǊŜǇǊŜƴŘre les antécédents périnataux : déroulement de la grossesse, résultats des 
échographies et des examens de dépistage éventuels, prise de toxiques ou de médicaments, notion de 
ŘƛŀōŝǘŜ ƎŜǎǘŀǘƛƻƴƴŜƭ ƻǳ ŘΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴ ƳŀǘŜǊƴŜƭƭŜ ŞǾƻǉǳŀƴǘ ǳƴŜ ŎŀǳǎŜ ƴƻƴ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ƻǳ un facteur 
ŎƻƴŦƻƴŘŀƴǘΣ ǘŜǊƳŜ Ŝǘ ƳŜƴǎǳǊŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ƴŀƛǎǎŀƴŎŜΣ ǎŎƻǊŜ ŘΩ!ǇƎŀǊΦ [ΩƘƛǎǘƻƛǊŜ ƴŞƻƴŀǘŀƭŜ ǎŜǊŀ ǇǊŞŎƛǎŞŜ ς notion 
ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜ ŘŜ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜǎΣ ŘΩǳƴŜ ŀƴƻƳŀƭƛŜ Ł ƭΩŜȄŀƳŜƴ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ όƘȅǇƻǘƻƴƛŜΣ ƳŀǳǾŀƛǎ 
ŎƻƴǘŀŎǘ ƻŎǳƭŀƛǊŜΣ ŎƻƴǾǳƭǎƛƻƴǎύΣ ŘΩǳƴŜ hospitalisation. Des examens complémentaires seront réalisés : bilan 
ŘΩƛƳŀƎŜǊƛŜ Ł ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘΩǳƴŜ ƳŀƭŦƻǊƳŀǘƛƻƴΣ ŜȄŀƳŜƴs auditif et ophtalmologique. Enfin, les étapes du 
développement psychomoteur et les antécédents pédiatriques seront bien sûr détaillés. 

¶ Examen somatique 
[ΩŜȄŀƳŜƴ somatique en vue du diagnostic génétique doit être complet. Les mensurations et les courbes de 
ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜ όǇƻƛŘǎΣ ǘŀƛƭƭŜ Ŝǘ ǇŞǊƛƳŝǘǊŜ ŎǊŃƴƛŜƴύ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǎŜǊƻƴǘ ƴƻǘŞŜǎΣ ŀƛƴǎƛ ǉǳŜ ƭŜǎ ƳŜƴǎǳǊŀǘƛƻƴǎ ŘŜǎ 
ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩŀƴƻƳŀƭƛŜ όƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ŎƻƴŎŜǊƴŀƴǘ ƭŜ ǇŞǊƛƳŝǘǊŜ ŎǊŃƴƛŜƴύΦ [ΩŜȄŀƳŜƴ ƳƻǊǇƘƻƭƻƎƛǉǳŜ ǎŜra 
ŀȄŞ ǎǳǊ ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘŜ ǇŀǊǘƛŎǳƭŀǊƛǘŞǎ ƳşƳŜ ƳƛƴŜǳǊŜǎ ǎǳǎŎŜǇǘƛōƭŜǎ ŘΩƻǊƛŜƴǘŜǊ ǾŜǊǎ ǳƴŜ ŞǘƛƻƭƻƎƛŜ Υ 
morphologie faciale (y compris la bouche, le palais, la luette et les dents), examen orthopédique (rachis, 
membres, anomalie du pectus, laxité), examen cutané (anomalies de pigmentation, malformations 
vasculaires), extrémités, organes génitaux externes.  
[ƻƛƴ ŘΩŀǾƻƛǊ ǊŜƴŘǳ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ƻōǎƻƭŝǘŜ Ŝǘ ƛƴǳǘƛƭŜΣ ƭŜǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ŘŜ ǎŞǉǳŜƴœŀƎŜ Ƙŀǳǘ ŘŞōƛǘ ǉǳƛ ǊŞǾƻƭǳǘƛƻƴƴŜƴǘ 
la génétique médicale depuis quelques années ont, au contraire, conduit à une prise de conscience de 
ƭΩƛƳǇƻǊǘŀƴŎŜ Řǳ ǇƘŞƴƻǘȅǇŀƎŜ Ŧƛƴ ŘŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎΣ Ǉƭǳǎ ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜ ǉǳŜ ƧŀƳŀƛǎ ǇƻǳǊ ƭΩŀƴŀƭȅǎŜ ǇŜǊǘƛƴŜƴǘŜ ŘŜǎ 
ǊŞǎǳƭǘŀǘǎ ƳƻƭŞŎǳƭŀƛǊŜǎΦ LŘŞŀƭŜƳŜƴǘΣ ƭΩŜȄŀƳŜƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ƛƴƛǘƛŀƭ ǇŜǊƳŜǘǘǊŀ ŘŜ ŘŞŦƛƴƛǊ ǳƴ ŎŀŘǊŜ ŘƛŀƎƴostique qui 
ƻǊƛŜƴǘŜǊŀ ƭŜ ōƛƻƭƻƎƛǎǘŜ Řŀƴǎ ƭΩƛƴǘŜǊǇǊŞǘŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǊŞǎǳƭǘŀǘǎΦ 9ƴ ǎƻƴ ŀōǎŜƴŎŜΣ ƭŜǎ ǾŀǊƛŀƴǘǎ ƛŘŜƴǘƛŦƛŞǎ ǇƻǳǊǊƻƴǘ 
être retenus ou non selon des données cliniques complémentaires obtenues secondairement lorsque le 
patient sera revu avec des résultats de signification incertaine (« reverse-phenotyping »). La collaboration 
clinico-ōƛƻƭƻƎƛǉǳŜ Ŝǘ ƭΩŀǇǇǊƻŎƘŜ ƳǳƭǘƛŘƛǎŎƛǇƭƛƴŀƛǊŜ Řǳ ǇŀǘƛŜƴǘ sont donc une pierre angulaire de la génétique 
de demain.  

¶ Prescription des tests génétiques  
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En première ligne, elle est généralement assurée par le pédiatre, le neuropédiatre, ou le généticien 
clinicien.  
Si le clinicien reconnaît un syndrome génétique avec un bon niveau de conviction, un examen ciblé peut 
şǘǊŜ ŘŜƳŀƴŘŞ ŘΩŜƳōƭŞŜΦ Lƭ ǇŜǳǘ ǎΩŀƎƛǊ ŘΩǳƴŜ CL{IΣ ŘŜǾŀƴǘ ǳƴŜ ǎǳǎǇicion de syndrome microdélétionnel 
όŘŞƭŞǘƛƻƴ мǇосΧύΣ Řǳ ǎŞǉǳŜƴœŀƎŜ ŘΩǳƴ ƎŝƴŜ ŎƛōƭŞ όƎŝƴŜ ¢/Cп ǇƻǳǊ ƭŜ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŘŜ tƛǘǘ IƻǇƪƛƴǎΣ aECP2 
ǇƻǳǊ ƭŜ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŘŜ wŜǘǘΧύΣ ƻǳ Řǳ ǎŞǉǳŜƴœŀƎŜ ŘΩǳƴ ƴƻƳōǊŜ ǊŜǎǘǊŜƛƴǘ ŘŜ ƎŝƴŜǎ ǇŀǊ ƭŜ ōƛŀƛǎ ŘΩǳƴ ǇŀƴŜƭΣ 
comme le panel « encéphalopathies épileptiques ».  
 
{ƛ ƭΩŜȄŀƳŜƴ ƴŜ ǇŜǊƳŜǘ Ǉŀǎ ŘΩŞǾƻǉǳŜǊ ǳƴŜ ŞǘƛƻƭƻƎƛŜΣ ƻǳ ǎƛ ƭŜ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŞǾƻǉǳŞ Ŝǎǘ ƘŞǘŞǊƻƎŝƴŜ 
ƎŞƴŞǘƛǉǳŜƳŜƴǘΣ ƭΩŜȄŀƳŜƴ ǇǊƻǇƻǎŞ Ŝƴ ǇǊŜƳƛŝǊŜ ƛƴǘŜƴǘƛƻƴ Ŝǎǘ ǳƴŜ ŀƴŀƭȅǎŜ ŎƘǊƻƳƻǎƻƳƛǉǳŜ ǇŀǊ ǇǳŎŜ Ł !5b 
ό!/t!ύΦ [Ω!/t! ǇǊŞǎŜƴǘŜ ǳƴ ōƻƴ ǊŜƴŘŜƳŜƴǘ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛǉǳŜΣ ƧǳǎǉǳΩŁ нл ҈ Řŀƴǎ ƭŀ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜ ƛƴǘŜƭƭŜŎǘǳŜƭƭŜ 
avec ou sans polyhandicap selon les séries, et son caractère pangénomique en fait un bon examen de 
ǇǊŜƳƛŝǊŜ ƛƴǘŜƴǘƛƻƴΦ [Ω!/t! ǎŜǊŀ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ǊŞŀƭƛǎŞŜ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ƴŞƎŀǘƛǾƛǘŞ ŘΩǳƴŜ ǎǘǊŀǘŞƎƛŜ Ŏƛblée.  
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 séquençage très haut-débit 
ǎǳǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ Řǳ ǘŜǊǊƛǘƻƛǊŜ ǇǊŞǾǳ ǇƻǳǊ нлнл ŘŜǾǊŀƛǘ Ǉermettre la réalisation de séquençage de génome 
ŜƴǘƛŜǊ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ǇƻǊǘŜǳǊǎ ŘΩǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ƳƻŘŀƭƛǘŞǎ ǉǳƛ ǎƻƴǘ ŜƴŎƻǊŜ Ŝƴ ŎƻǳǊǎ ŘŜ 
ŘƛǎŎǳǎǎƛƻƴΦ 5ŀƴǎ ƭΩƛƴǘŜǊǾŀƭƭŜΣ ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ǎŞǉǳŜƴœŀƎŜ ŘΩŜȄƻƳŜ ƻǳ ŘΩǳƴ ǇŀƴŜƭ ŘŜ ƎŝƴŜǎ ƛƳǇƭƛǉǳŞǎ Řŀƴǎ 
la déficience intellectuelle garde sa place. 

¶ Modalités de prescription  
[ΩŀƴŀƭȅǎŜ ŎƘǊƻƳƻǎƻƳƛǉǳŜ ǇŀǊ ǇǳŎŜ Ł !5b ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǇǊŜǎŎǊƛǘŜ ǇŀǊ ǳƴ ƳŞŘŜŎƛƴ ƎŞƴŞǘƛŎƛŜƴΣ ƻǳ ǇŀǊ ǳƴ 
médecin non-généticien si celui-Ŏƛ Ŝǎǘ ŎƻƳǇŞǘŜƴǘ ǇƻǳǊ ŘŞƭƛǾǊŜǊ ƭΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ŀǳ ǇŀǘƛŜƴǘ sur son principe et 
ses enjeux tels que résumés ci-dessus. En outre, pour être réalisée, elle doit recueillir le consentement 
éclairé du patient ou de ses représentants légaux.  
5ŀƴǎ ƭŜ ŎŀŘǊŜ ŘŜ ƭΩŜȄǇƭƻǊŀǘƛƻƴ ŞǘƛƻƭƻƎƛǉǳŜ ŘΩǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ƴƻǊƳŀƭité de ces examens, ou en 
ǇǊŜƳƛŝǊŜ ƛƴǘŜƴǘƛƻƴ ǎŜƭƻƴ ƭŜǎ ǇǊŀǘƛǉǳŜǎ ƭƻŎŀƭŜǎΣ ƛƭ Ŝǎǘ ŜƴǎǳƛǘŜ ǇǊŞŦŞǊŀōƭŜ ŘΩŀŘǊŜǎǎŜǊ ƭŜ ǇŀǘƛŜƴǘ Ł ǳƴ ǎŜǊǾƛŎŜ ŘŜ 
génétique, ou, à défaut, à un professionnel travaillant en lien étroit avec un centre de référence maladies 
rares (CRMR) spécialisé dans la déficience intellectuelle et le polyhandicap. Les examens de seconde ligne 
όǇŀƴŜƭǎ ŘŜ ƎŝƴŜǎΣ ǎŞǉǳŜƴœŀƎŜ ŘΩŜȄƻƳŜ ƻǳ ŘŜ ƎŞƴƻƳŜύ ȅ ǎŜǊƻƴǘ ŘƛǎŎǳǘŞǎ Ŝǘ ǊŞŀƭƛǎŞǎ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴΦ 
 

1.4 Conseil génétique et diagnostic prénatal  

[ŀ ǉǳŜǎǘƛƻƴ Řǳ ŎƻƴǎŜƛƭ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ǇŜǳǘ ǎŜ ǇƻǎŜǊ ƭƻǊǎǉǳΩǳƴ ǇǊƻŎƘŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ όǎŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΣ ǳƴ 
ƻƴŎƭŜ ƻǳ ǳƴŜ ǘŀƴǘŜΣ ǳƴ ŦǊŝǊŜ ƻǳ ǳƴŜ ǎǆǳǊ ŘŜǾŜƴǳ-e- ŀŘǳƭǘŜύ ǎΩƛƴǘŜǊǊƻƎŜ ǎǳǊ ƭŜǎ ǊƛǎǉǳŜǎ ŘŜ ǊŞŎǳǊǊŜƴŎŜ Řǳ 
polyhandicap pour sa descendance. Le polyhandƛŎŀǇ ƴΩŀȅŀƴǘ Ǉŀǎ ǳƴŜ ŎŀǳǎŜ ǳƴƛǉǳŜ Ƴŀƛǎ ŘŜǎ ŞǘƛƻƭƻƎƛŜǎ ǘǊŝǎ 
nombreuses et très diverses, l'information ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ǾƛǎŜ Ł ǾŞǊƛŦƛŜǊ ǎƛ ƭΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ ǇǊŞŎƛǎŜ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǎǘ 
ŘŞƳƻƴǘǊŞŜΣ ŀŦƛƴ ŘΩƛƴŦƻǊƳŜǊ ƭŜǎ όŦǳǘǳǊǎύ ǇŀǊŜƴǘǎ ǎΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ ƻǳ ƴƻƴ ǳƴ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ǊŞŎǳǊrence. En effet, un 
diagnostic étiologique de certitude est la condition sine qua non ǇƻǳǊ ǳƴ ŎƻƴǎŜƛƭ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ŦƛŀōƭŜΣ ŘΩƻǴ 
ƭΩƛƳǇƻǊǘŀƴŎŜ ŘŜ ƳŜǘǘǊŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ƭŜǎ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜǎ ƭŜǎ Ǉƭǳǎ ŀǇǇǊƻǇǊƛŞŜǎΣ Ŝƴ ŎƻƻǇŞǊŀǘƛƻƴ ŀǾŜŎ ƭŜǎ ƎŞƴŞǘƛŎƛŜƴǎ 
ŎƭƛƴƛŎƛŜƴǎ ƭƻǊǎǉǳΩǳƴŜ ŎŀǳǎŜ ŀŎǉǳƛǎŜ ŀ ŞǘŞ ŞƭƛƳƛƴŞŜ Υ ƛƴŦŜŎǘƛŜǳǎŜǎ όŦǆǘƻǇŀǘƘƛŜ ƛƴŦŜŎǘƛŜǳǎŜ ŎƻƳƳŜ ƭŜ /a±Σ ƭŀ 
rubéole congénitale, la toxoplasmose congénitale, etc.), traumatiques ou asphyxiques (enfant secoué ou 
noyade).  
 
Lorsque le diagnostic de la maladie responsable du polyhandicap est démontré par la mise en évidence 
ŘΩǳƴŜ ŀƴƻƳŀƭƛŜ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ŎŜǊǘŀƛƴŜΣ ƭŜ ŎƻƴǎŜƛƭ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ǇŜǊƳŜǘ ŘΩƛƴŦƻǊƳŜǊ ƭŜǎ ǇǊƻŎƘŜǎ Řǳ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ 
ǘǊŀƴǎƳƛǎǎƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀƴƻƳŀƭƛŜΦ /Ŝ ǊƛǎǉǳŜ ŘŞǇŜƴŘ ŘΩǳƴŜ ǇŀǊǘ Řǳ ƳƻŘŜ ŘŜ ǘǊŀƴǎƳƛǎǎƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀƴƻƳŀƭƛŜ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ 
(aberration cƘǊƻƳƻǎƻƳƛǉǳŜΣ Ƴǳǘŀǘƛƻƴ ŘƻƳƛƴŀƴǘŜ ƻǳ ƭƛŞŜ Ł ƭΩ·Σ Ƴǳǘŀǘƛƻƴ ǊŞŎŜǎǎƛǾŜ ŀǳǘƻǎƻƳƛǉǳŜ ƻǳ ƳŀƭŀŘƛŜ 
ƳƛǘƻŎƘƻƴŘǊƛŀƭŜύΣ Ƴŀƛǎ ŀǳǎǎƛ ŘŜ ƭŀ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭΩŀǊōǊŜ ƎŞƴŞŀƭƻƎƛǉǳŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ ǇŀǊ ǊŀǇǇƻǊǘ 
au proche qui consulte (parents, oncle ou tante, cousin, frŝǊŜ ƻǳ ǎǆǳǊύΦ [Ŝ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ǊŞŎǳǊǊŜƴŎŜ ǇƻǳǊ ƭŀ 
ƎǊƻǎǎŜǎǎŜ ŘΩǳƴ ǇǊƻŎƘŜ Ŝǎǘ ŞǾŀƭǳŞ ƛƴŘƛǾƛŘǳŜƭƭŜƳŜƴǘΦ [Ŝ ŎƻƴǎŜƛƭ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ Ŝǎǘ ǊŞŀƭƛǎŞ ǇŀǊ ǳƴ ƎŞƴŞǘƛŎƛŜƴ όƻǳ 
conseiller en génétique) en lien avec le médecin référent. 
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Le conseil génétique est donc destiné à informer les parents et apparentés du risque de récurrence et des 
possibilités de pratiquer un diagnostic prénatal ou un diagnostic préimplantatoire (via une fécondation in 
vitroύΦ [ƻǊǎǉǳŜ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŘŞǘŜǊƳƛƴŞ όƳŀƭŀŘƛŜǎ Řƻƴǘ ƻƴ ƴŜ Ŏƻƴƴŀƞt pas le mode de 
ǘǊŀƴǎƳƛǎǎƛƻƴΣ ƻǳ ōƛŜƴ ƳŀƭŀŘƛŜǎ Řƻƴǘ ƭŜ ƳŞŎŀƴƛǎƳŜ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ Ŏƻƴƴǳ Ŝǘ ƴŜ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ŞŎŀǊǘŞ ŀǳ Ǿǳ 
des connaissances du moment), le conseil génétique ne peut donner une réponse précise sur le risque de 
récurrence. 

1.5 Dépistage précoce  

Le dépistage précoce du polyhandicap est nécessaire pour permettre la prise en charge rapide des troubles 
de façon à limiter les effets délétères de l'interaction entre les fonctions neurologiques déficitaires et le 
développement physiologique proǇǊŜ Ł ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Υ ƳŀǘǳǊŀǘƛƻƴ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ Ŝǘ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜ ǎǉǳŜƭŜǘǘƛǉǳŜΦ {ƛ ŘŜǎ 
anomalies graves sont dépistées dès la naissance ou parfois pendant la grossesse, cela permet, dès la 
naissance, ŘŜ ƳŜǘǘǊŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ƭŜ ǎǳƛǾƛ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎŞ Ŝǘ ŘΩŀŘŀǇǘŜǊ ƭŜǎ ǎƻƛƴǎ ŀǳȄ ǇǊƻƎǊŝǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ  
 
9ƴ ŜŦŦŜǘΣ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭΩŞǾŜƴǘǳŀƭƛǘŞ ŘΩǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǎǘ ŘŞǇƛǎǘŞŜ ǇŜƴŘŀƴǘ ƭŀ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜΣ ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ǉǳƛ 
souhaitent poursuivre la grossesse disent que cela leur permet de mieux accueillir leur enfant.  
 
Parfois le dépistage pendant la grossesse peut aussi amener les parents et les médecins à envisager la fin 
ŘŜ ǾƛŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ tŜƴŘŀƴǘ ƭŀ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜΣ ŀǇǊŝǎ ƭŀ ŘŞŎƻǳǾŜǊǘŜ ŘΩǳƴŜ ŀƴƻƳŀƭƛŜ ŘΩǳƴŜ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜ ƎǊŀǾƛǘŞ Ŝǘ 
ǊŞǇǳǘŞŜ ƛƴŎǳǊŀōƭŜΣ Řƻƴǘ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ǾŜǊǎ ƭŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǎǘ ǇǊƻōŀōƭŜΣ ƭŜǎ ǇŀǊŜnts sont en droit de 
ŘŜƳŀƴŘŜǊ ƭΩƛƴǘŜǊǊǳǇǘƛƻƴ médicale de la grossesse. Cette demande survient notamment quand les parents 
ƻƴǘ ŘŞƧŁ ǳƴ ǇǊŜƳƛŜǊ ŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ Υ ƭƻǊǎ ŘΩǳƴŜ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜ ǳƭǘŞǊƛŜǳǊŜΣ ǎƛ ŘŜǎ ƭŞǎƛƻƴǎ ŎŞǊŞōǊŀƭŜǎ 
identiques à celle de leur enfant polyhandicapé sont retrouvées, ces parents peuvent demander 
ƭΩƛƴǘŜǊǊǳǇǘƛƻƴ médicale de la grossesse.  
 
5ŀƴǎ ƭŜ Ŏŀǎ ƻǴ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘŜ ƭŞǎƛƻƴ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ ƛƴǘŜǊǾƛŜƴǘ Řŀƴǎ ƭŜ ŎŀŘǊŜ ŘΩǳƴŜ ǊŞŀƴƛƳŀǘƛƻƴ ƴŞƻƴŀǘŀƭŜΣ ǎƛ ƭŜ 
pronostic neurologique est très sévère, la poursuite de la réanimation peut être considérée comme de 
ƭΩƻōǎǘƛƴŀǘƛƻƴ ŘŞǊŀƛǎƻƴƴŀōƭŜΣ Ŝǘ ŀǇǊŝǎ ǳƴŜ ǊŞǳƴƛƻƴ ŎƻƭƭŞƎƛŀƭŜ ŘŜ ƭΩŞǉǳƛǇŜΣ ƭΩŀǊǊşǘ ŘŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ǉǳƛ ƻƴǘ ǇƻǳǊ 
ǎŜǳƭŜ ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜ ƭŜ ƳŀƛƴǘƛŜƴ Ŝƴ ǾƛŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ǎŀƴǎ ŜǎǇƻƛǊ ŘŜ ǇǊƻƎǊŝǎ ǎƛƎƴƛŦƛŎŀǘƛŦǎΣ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ŘŞŎƛŘŞ par 
ƭΩŞǉǳƛǇŜ ƳŞŘƛŎŀƭŜ après discussion avec les parents. 
 
Dans ces situations le dépistage a donc deux intérêts opposés mais non contradictoires : permettre aux 
ǇŀǊŜƴǘǎ ŘŜ ǎŜ ǇǊŞǇŀǊŜǊ Řŀƴǎ ƭŜ Ŏŀǎ ƻǴ ƛƭǎ ŘŜǾǊƻƴǘ ǎΩƻŎŎǳǇŜǊ ŘŜ ƭŜǳǊ ŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ όǇŀǊ ŎƘƻƛȄ Ŝƴ 
prénatal ou de façon subie ŀǇǊŝǎ ƭŀ ƴŀƛǎǎŀƴŎŜύ Τ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŀǳȄ ǇŀǊŜƴǘǎ ŘŜ ŘŜƳŀƴŘŜǊ ƭΩƛƴǘŜǊǊǳǇǘƛƻƴ 
médicale ŘŜ ƭŀ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜ ƻǳ ŀǳȄ ƳŞŘŜŎƛƴǎ ŘΩƛƴǘŜǊǊƻƳǇǊŜ ƭŀ ǊŞŀƴƛƳŀǘƛƻƴ ǎƛ ƭŜ ƳŀƛƴǘƛŜƴ Ŝƴ ǾƛŜ ǇŀǊŀƞǘ 
déraisonnable. Dans tous les cas, la décision est douloureuse pour les parents, mais aussi, sous une autre 
forme, pour les médecins et les soignants. Le consensus après discussion entre parents et professionnels 
doit toujours être 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.  
 
[ΩŞǾƻƭǳǘƛǾƛǘŞ des troubles observés est un élément à prendre particulièrement 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, digestives, 
ŜǘŎΦΣ ŀǇǇŀǊǘŜƴŀƴǘ Ł ŎŜ ǉǳŜ ƭΩƻƴ ŀǇǇŜƭƭŜ ƭŜ ƘŀƴŘƛŎŀǇ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜ (Voir annexe 4 en lien avec chapitre 
définition, tableau 1 : le polyhandicap, aspects médicaux).  
 
[Ŝ ǎǘŀǘǳǘ ƳŞŘƛŎŀƭ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ƴΩŜǎǘ ŘƻƴŎ ƧŀƳŀƛǎ ŦƛȄŞ ǳƴŜ Ŧƻƛǎ ǇƻǳǊ ǘƻǳǘes, il doit être 
ǎŀƴǎ ŎŜǎǎŜ ǊŞŞǾŀƭǳŞ Ŝǘ ǊŜŎƻƴǎƛŘŞǊŞΦ [Ŝ ǇǊƻƴƻǎǘƛŎ ǊŜǎǘŜ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ƛƴŎŜǊǘŀƛƴΣ Ŝǘ ƭΩŜƴƎŀƎŜƳŜƴǘ Řŀƴǎ ŎŜ ŘƻƳŀƛƴŜ 
prédictif ne peut être que délétère pour la personne et pour son entourage.  
 
La médicalisation croissante ς et nécessaire ς de la prise en charge thérapeutique des pathologies des 
personnes polyhandicapées a eu pour conséquence ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ Ŝǘ de prolonger leur vie de manière 
significative. Actuellement se pose de plus en plus la question des limites de cette médicalisation. Les 
soignants se trouvent confrontés à des situations médicales nouvelles parfois difficilement gérables, tant au 
niveau des strictes possibilités thérapeutiques que des problèmes éthiques posés. 

2.1 Déficiences cognitives et évaluation des compétences 

[ΩŜȄƛƎŜƴŎŜ ŘŜ ǇǊƻǇƻǎŜǊ ŀǳȄ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ ŘŜǎ ŀƛŘŜǎ Ŝǘ ǳƴŜ ŞŘǳŎŀǘƛƻƴ Řƻƴǘ ŜƭƭŜǎ ǇƻǳǊǊƻƴǘ 
ōŞƴŞŦƛŎƛŜǊ ǇƭŜƛƴŜƳŜƴǘ ƛƳǇƻǎŜ ŘΩŞǾŀƭǳŜǊ ƭŜǳǊǎ ŎƻƳǇŞǘences cognitives. Or, cela pose des questions, 
ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴǘǊƛŎŀǘƛƻƴ ŎƻƳǇƭŜȄŜ ŘŜ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜǎ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘŜǎ ǎǳǊ ƭŜǎ Ǉƭŀƴǎ ƳƻǘŜǳǊǎΣ 
cognitifs et sensoriels (Morris, Kurinczuk, Fitzpatrick & Rosenbaum, 2006). Ces déficiences rendent souvent 
ǇŜǳ ǇŜǊǘƛƴŜƴǘ ƭΩǳǎŀƎŜ ŘŜǎ ǘŜǎǘǎ ǳǘƛƭƛǎŞǎ Řŀƴǎ ƭŀ ǇǊŀǘƛǉǳŜ Řǳ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎǳŜ Ŝǘ ŘŜǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎΦ /Ŝǎ ǘŜǎǘǎ 
supposent, en particulier, des compétences sensorielles et/ou motrices dont ces personnes ne disposent 
pas. 

[ΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜ ŎŀǊ ǇǊƻŎƘŜǎ Ŝǘ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ ƻƴǘ ōŜǎƻƛƴ ŘΩŀǾƻƛǊ ŘŜǎ ǊŜǇŝǊŜǎ ǇŀǊǘŀƎŞǎΣ 
discutés, ŀŦƛƴ ŘΩƻǊƛŜƴǘŜǊ ƭŜǳǊs interventionsΣ ŘŜ ŦŀƛǊŜ ŘŜǎ ŎƘƻƛȄ ŘΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴΣ ŘΩŀŎǘƛǾƛǘŞǎΣ de loisirs, de définir 
des priorités dans les interventions à proposer (Nakken et Vlaskamp, 2007). 

2.1.1 [ΩŞŎƘŜƭƭŜ 9/t (« Evaluation ς Cognition ς Polyhandicap ») 

[Ω9/t Ŝǎǘ ǳƴŜ ŞŎƘŜƭƭŜ ŦŀŎƛƭŜ Ł ǳǘƛƭƛǎŜǊ ǇŀǊ ƭŜǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ Ŝǘ ƭŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎ ; par le regard croisé des 
ŞǾŀƭǳŀǘŜǳǊǎΣ ŜƭƭŜ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǎŀƛǎƛǊ ŎŜ ǉǳΩƛƭ Ŝƴ Ŝǎǘ des compétences cognitives et de la souffrance psychique 
ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ Ł ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŃƎŜǎ ŘŜ ǎŀ ǾƛŜΦ  

[Ω9/t ŀ ŞǘŞ ǾŀƭƛŘŞe sur le plan psychométrique entre 2015 et 2017.  
 
[Ŝǎ ǎǇŞŎƛŦƛŎƛǘŞǎ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ƛƳǇƻǎŜƴǘ ŀǳ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎǳŜ ǳƴŜ ƎǊŀƴŘŜ ŦƛƴŜǎǎŜ Řŀƴǎ ƭΩŀƴŀƭȅǎŜ Řǳ Ŏƻmportement 
de la personne face à certaines tâches. Il faut prendre en compte ces caractéristiques dans la démarche 
ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴΦ 
Par ailleurs, le bilan a dans ces situations une temporalité particulière : 
ü Les compétences se révèlent parfois « par surprise », Ł ƭΩƻŎŎŀǎƛƻƴ ŘΩǳƴ ŞǾŞƴŜƳŜƴǘ ǉǳƛ ŘƻƴƴŜ 
ƭΩƻŎŎŀǎƛƻƴ à la personne polyhandicapée ŘŜ ƳŀƴƛŦŜǎǘŜǊ ƭŜ Ŧŀƛǘ ǉǳΩelle ŎƻƳǇǊŜƴŘΣ ǉǳΩelle se souvient 
de quelque chose ; 

ü LŜ ǘŜƳǇǎ ŘŜ ǊŞŀŎǘƛƻƴΣ ŘΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴ Ře la personne polyhandicapée est souvent très long ; plus elle 
est inquiète, plus elle se concentre et plus la réponse peut être différée. 

Ce qui conduit à poser la temporalité sous deux angles Υ ǘŜƳǇƻǊŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŜƭƭŜ-même et 
ǇŞǊƛƻŘƛŎƛǘŞ ŘŜ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴΦ 
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Lƭ ƴŜ ǎΩŀƎƛǘ Ǉŀǎ ǎŜǳƭŜƳŜƴǘ ŘŜ ǊŜǇŞǊŜǊ ƭŜǎ ŎƻƳǇŞǘŜƴŎŜǎΣ ŘŜ ǎΩŀǇǇǳȅŜǊ ŘŜǎǎǳǎ Ǉour initier des apprentissages, 
encore faut-il que ces apprentissages aient un sens et une fonction pour la personne et ses proches 
(Scelles, 2013). 

tŀǊƭŜǊ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŎƻƎƴƛǘƛǾŜ Ł ǇǊƻǇƻǎ ŘŜ ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ƛƳǇƻǎŜ ŘŜ ǇǊŜƴŘǊŜ Ŝƴ ŎƻƳǇǘŜ ƭŜ ŎƻǊǇǎΣ ŎŜ ǉǳΩƛƭ 
montre, permet et ressent, 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 repérées ni facilement apaisables, ont un impact 
sur sa vie cognitive. Méconnues, mal comprises, ces douleurs peuvent conduire à un retrait du monde ou à 
un refus de la relation. 

Goffman (1975) parle de « dialecte corporel η ǉǳƛ ǎΩƻǊƛƎƛƴŜǊŀƛǘ Řŀƴǎ ƭŜǎ ƭƛŜƴǎ ǇǊŞcoces pour évoquer la 
ƳŀƴƛŝǊŜ Řƻƴǘ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǎŀƴǎ ƭŀƴƎŀƎŜ ǾŜǊōŀƭ ǎΩŜȄǇǊƛƳŜƴǘΦ 5Ŝ ŦŀƛǘΣ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎΣ ŀǳ Ŧƛƭ 
du temps, développent une sorte de langage corporel avec leurs proches. Cela passe tant par la voix 
(écholalies, vocalisations, onomatopées) que par des signes non verbaux (mimiques, mimes, conduites 
ŘΩŞǾƛǘŜƳŜƴǘ) (Lormet 2000). 

Compte-ǘŜƴǳ ŘŜ ŎŜ ǉǳƛ ǾƛŜƴǘ ŘΩşǘǊŜ ŘƛǘΣ ŎǊŞŜǊ ǳƴ ƻǳǘƛƭ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŎƻƎƴƛǘƛƻƴ ǉǳƛ ǎƻƛǘ ŀŘŀǇǘŞ Ł ŎŜǘǘŜ 
population nécessite que soient pris en compte ƭŀ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ ƴƻƴ ǾŜǊōŀƭŜ Ŝǘ ƭΩŜȄǘǊşƳŜ ƘŞǘŞǊƻƎŞƴŞƛǘŞ 
ǾƻƛǊŜ ƭΩévolutivité de ces personnes, ainsi que leur environnement humain et matériel. 

[ΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ǊƛƎƻǳǊŜǳǎŜΣ ŀǘǘŜƴǘƛǾŜΣ ƳŞǘƘƻŘƛǉǳŜ, est un outil incontournable pour que, à partir des rictus, 
ŘŜǎ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎ ŘŜǎ ȅŜǳȄΣ Řǳ ŎƻǊǇǎΣ ŘŜǎ ǘŜƴǎƛƻƴǎ ŘŜǎ ƳŜƳōǊŜǎΧ ƛƭ ǎƻƛǘ ǇƻǎǎƛōƭŜ ŘŜ ǎŀƛǎƛǊ ŎŜ ǉǳŜ ƭa 
personne comprend et via quel type de stimulation elle Ŝǎǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ Ł ƳşƳŜ ŘΩŀǇǇǊŜƴŘǊŜ Ŝǘ ŘŜ ǇǊŜƴŘǊe 
plaisir à le faire. 

Par ailleurs, certains gestes, certaines mimiques, peuvent ne pas être volontaires mais apparaître dans le 
ŎŀŘǊŜ ŘΩǳƴŜ ǘŜƴǎƛƻƴ ŎƘŜȊ ƭŜ ǎǳƧŜǘ ǉǳƛ ǾŜǳǘ ǊŞǇƻƴŘǊŜ Ł ǳƴŜ ǎƻƭƭƛŎƛǘŀǘƛƻƴ, ou de dystonies ou de dyskinésies. 

Avec cette population, établir un profil de compétences et voir, au fil du temps, comment, compétence par 
compétence, le profil évolue, Ŝǎǘ ǳƴŜ ŀƛŘŜ ǇƻǳǊ ŎƻƴǎǘǊǳƛǊŜ ǳƴ ǇǊƻƎǊŀƳƳŜ ŘΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴΦ [Ŝǎ ŘƛŦŦŞǊŜƴŎŜǎ ŘŜ 
ǇǊƻŦƛƭǎ ŎƻƴǎǘǊǳƛǘǎ ǇŀǊ ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΣ ƭŜǎ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎǳŜǎ Ŝǘ ƭΩƻǊǘƘƻǇƘoniste, par exemple, sont des sources 
ǇǊŞŎƛŜǳǎŜǎ ŘΩŜƴǎŜƛƎƴŜƳŜƴǘǎ Řŀƴǎ ŎŜ ǇǊƻŎŜǎǎǳǎ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴΦ ¦ƴŜ ƛƭƭǳǎǘǊŀǘƛƻƴ Řǳ ǇǊƻŦƛƭ ŎƻƴǎǘǊǳƛǘ ŀǾŜŎ ƭΩ9/t 
est présentée Řŀƴǎ ƭΩŀǊƎǳƳŜƴǘŀƛǊŜ όŎƘŀǇƛǘǊŜ нΦмύΦ  

2.1.2 ¦ǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩ9/t 

[Ω9/t ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǇǊƻǇƻǎŞŜ Ł ŘŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎΣ des adolescents et des adultes, dŀƴǎ ƭŜ ŎŀŘǊŜ ŘΩǳƴ ǎǳƛǾƛ 
ƭƻƴƎƛǘǳŘƛƴŀƭΣ Ł ǘƻǳǘŜǎ ƭŜǎ ŞǘŀǇŜǎ ŘŜ ƭŜǳǊ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜΦ [Ŝǎ Ǉŀǎǎŀǘƛƻƴǎ Ŝǘ ƭΩŀƴŀƭȅǎŜ ŘŜǎ ǊŞǎǳƭǘŀǘǎ ƛƳǇƭƛǉǳŜƴǘ 
ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŘƻǳōƭŜ ǎǳōƧŜŎǘƛǾƛǘŞ : ŎŜƭƭŜ ƛƴƘŞǊŜƴǘŜ Ł ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ŘƛǊŜŎǘŜ Ŝǘκou différée et celle 
relative à l'interprétation qui est faite de ce qui a été observé (souvenirs, mais aussi interprétation des 
mimiques, des expressions corporelles...).  
[Ω9/t ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǳǘƛƭƛǎŞŜ ŘŜ ŘŜǳȄ ƳŀƴƛŝǊŜǎ :  
ü Pour des évaluations régulières de personnes polyhandicapées (pour suivre leur évolution, ou 
ǊŜǇŞǊŜǊ ŘŜǎ ŜŦŦŜǘǎ ŘΩǳƴŜ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜΣ ŘΩǳƴŜ ƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴΣ ǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜύ ; dans ce cas le profil est 
construit et figure avec le compte-rendu rédigé par le/ la psychologue dans le dossier ; 

ü Pour discuter avec les proches, entre proches et professionnels ou entre professionnels, des 
compétences de la personne polyhandicapée, de son état affectif ; iƭ ǎΩŀƎƛǘ ŀƭƻǊǎ ŘΩǳƴŜ ǎƻǊǘŜ ŘŜ 
grille commune ŘΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴΣ ŘŜ ƳŞŘƛŀǘŜǳǊ ŘŜ ƭŀ ǊŜƭŀǘƛƻƴ ǇŜǊƳŜǘǘŀƴǘ ǳƴ ŞŎƘŀƴƎŜ ŜƴǘǊŜ ƭŜǎ 
personnes soucieuses de la santé psychique et du développement cognitif de la personne 
polyhandicapée. 

2.2 Déficiences motrices et troubles du tonus 

[ŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ƴΩŀ Ǉŀǎ ǳn contrôle moteur correct de son tronc et de ses membres du fait de 
ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭŀ ŎƻƳƳŀƴŘŜ ƳƻǘǊƛŎŜ ŘΩǳƴŜ ǇŀǊǘ Ŝǘ Řǳ Ŧŀƛǘ ŘŜ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴǎ Řǳ ǘƻƴǳǎ ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜ όǇŀǊ ŜȄŎŝǎ ƻǳ 
ǇŀǊ ŘŞŦŀǳǘύ ŘΩŀǳǘǊŜ ǇŀǊǘΦ  
Ces perturbations engendrent des troubles de la posture (tenue de tête, station assise) et des troubles 
strictement moteurs : paralysies, perturbations du mouvement volontaire, mouvements anarchiques.   
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2.2.1 Aspects cliniques 

¶ [ΩŜȄŀƳŜƴ ŀǳ ǊŜǇƻǎ  
Il permet de noter les contractions basales, les postures anormales. Cet ŜȄŀƳŜƴ ǎΩƛƴǘŝƎǊŜ Řŀƴǎ ǳƴŜ 
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. 

¶ Motricité et tonicité utiles 
Le plus important est de repérer la motricité et la tonicité utiles, ǉǳΩŜƭƭŜs soient volontaires ou 
involontaires, automatiques. Cette motricité utile peut intéresser le tronc et aider par exemple la personne 
à tenir sa tête, à se pencher activement. Aux membres supérieurs, la commande motrice, la tonicité ou les 
mouvements involontaires peuvent permettre des capacités de préhension, de calage des membres 
ǎǳǇŞǊƛŜǳǊǎ ƻǳ ŘΩŀŎǘƛƻƴ ǇŀǊ ƭΩƛƴǘŜǊƳŜŘƛŀƛǊŜ ŘŜǎ ŞǇŀǳƭŜǎΣ ōǊŀǎΣ ŀǾŀƴǘ-bras, mains. Aux membres inférieurs et 
ŀǳ ǘǊƻƴŎΣ ǘƻǳǘŜ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ƻǳ ǘƻƴƛŎƛǘŞ ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǇǊŜƴŘǊŜ ŀǇǇǳƛ ŀǳ ǎƻƭ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ǘǊŀƴǎŦŜǊǘǎΣ ŘΩŜŦŦŜŎǘǳŜǊ ŘŜǎ 
déplacements au sol, de se retourner au lit, doit être analysée, préservée ou optimisée. 

¶ La motricité active  
Elle est analysée en spontané, en activité dirigée et provoquée. La commande motrice doit être analysée 
dans différentes situations, positions, et à différents moments de la journée. Cette motricité peut être 
ŀƴŀƭȅǎŞŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘǎ ƴƛǾŜŀǳȄ ŘΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ƳƻǘǊƛŎŜ ό[Ŝ aŞǘŀȅŜǊΣ мфффύ. 

¶ La force musculaire 
Elle est difficile à analyser car le testing musculaire est perturbé par les difficultés de compréhension des 
ŎƻƴǎƛƎƴŜǎ ŘΩŜȄŀƳŜƴΣ ǇŀǊ ƭŜǎ ǊŞǘǊŀŎǘƛƻƴǎ ƳǳǎŎǳƭƻ-tendineuses, par la fatigabilité, par les troubles de la 
ǘƻƴƛŎƛǘŞ Ŝǘ ǇŀǊ ƭŀ ŘȅǎǇǊŀȄƛŜΦ /ŜǇŜƴŘŀƴǘ ǳƴŜ ŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŦƻǊŎŜ ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŀƛƴǎƛ ǉǳΩǳƴŜ 
évaluation de la sélectivité gestuelƭŜΦ 5ƛŦŦŞǊŜƴǘŜǎ ŞŎƘŜƭƭŜǎ ŜȄƛǎǘŜƴǘΣ ƭΩŜŎƘŜƭƭŜ aw/ ŎƻǘŞŜ ŘŜ л Ł р (cf Annexe 
4, cf lien chapitre 2.2, échelle MRC) pour la force musculaire est la plus utilisée même si elle est discutable 
dans les atteintes centrales. Pour le contrôle moteur selectif, deux échelles sont plus utilisées, le Selective 
Contrôle Assesment of the Lower Extremity (SCALE) et la modified Trost SMC (Smith, 2010). 

¶ Evaluation fonctionnelle 
Lƭ ŜȄƛǎǘŜ ŘŜ ƴƻƳōǊŜǳǎŜǎ ŞŎƘŜƭƭŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴƴŜƭƭŜ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ƘŀƴŘƛŎŀǇǎ ŘŜ ƴŀƛǎǎŀƴŎŜΦ On peut 
ŎƛǘŜǊ ŘŜǳȄ ŞŎƘŜƭƭŜǎ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ƎƭƻōŀƭŜΦ 9ƴ ǇǊŜƳƛŜǊΣ ƭŀ DaC/{ όDǊƻǎǎ aƻǘƻǊ CǳƴŎǘƛƻƴ /ƭŀǎǎƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ƻŦ 
Cerebral Palsy) qui côte la capacité fonctionnelle de déplacement de 1 à 5 (Annexe 4, cf lien chapitre 2.2, 
échelle GMFCS, Imms C., 2010). Elle est souvent côtée 4 ou 5 dans le polyhandicap. En deuxième, 
ƭΩ9Ǿŀƭǳŀǘƛƻƴ aƻǘǊƛŎŜ CƻƴŎǘƛƻƴƴŜƭƭŜ DƭƻōŀƭŜ ό9aCDύ ό!ƭƻǘŀƛōƛ aмΣ нлмпύ, qui est une échelle quantitative de 
ƭŀ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ƳƻǘǊƛŎŜ ƎƭƻōŀƭŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ǉǳƛ ŀ ŞǘŞ ǾŀƭƛŘŞŜ ǇƻǳǊ ƭŀ ǇŀǊŀƭȅǎƛŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ Ŝǘ Řŀƴǎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ 
pathologies. Pour la fonctionnalité des membres supérieurs, la MACS (Manual Ability Classification System) 
peut être utilisée (Annexe 4, cf lien chapitre 2.2, échelle MACS). 

¶ Mobilité articulaire 
[ΩŞǘǳŘŜ ŘŜ ƭŀ ƳƻōƛƭƛǘŞ ŀǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜ Ŝǎǘ ǊŞŀƭƛǎŞŜ après décontraction. Chaque mobilité articulaire doit être 
côtée ainsi que les longueurs musculaires. Elle dépend en effet à la fois des raideurs articulaires et des 
rétractions musculo-tendineuses. 

¶ La spasticité  
Elle se traduit par une résistance involontaire à un mouvement imposé. Cette résistance augmente avec la 
vitesse du mouvement. Cette spasticité peut toucher les 4 membres et le tronc. Elle peut être côtée par 
ƭΩŞŎƘŜƭƭŜ ŘΩ!ǎƘǿƻǊǘƘ ƳƻŘƛŦƛŞe (Annexe 4, cf lien chapitre 2.2, Echelle Ashworth modifiée) (Mutlu A, 2008) ou 
ǇŀǊ ƭΩŞŎƘŜƭƭŜ ŘŜ ¢ŀǊŘƛŜǳ όDǊŀŎƛŜǎ W-M, 2010).  

¶ Dystonies et dyskinésies 
Les dystonies et les dyskinésies sont des modes anormaux de posture (positionnements segmentaires figés 
particuliers) et/ou de mouvement, avec des mouvements involontaires, non contrôlés, assez vifs en 
général, localisés, récurrents, parfois stéréotypés. Dans la forme dystonique, le tonus de base est accentué 
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(hypertonie) alors que dans la forme choréo-athétosique, le tonus de base est diminué (hypotonie). Les 
échelƭŜǎ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ǳǘƛƭŜǎ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ŞǘǳŘŜǎ ǎƻƴǘ ǇŜǳ ǳǘƛƭƛǎŞŜǎ Ŝƴ ǇǊŀǘƛǉǳŜ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ό{ǘŜǿŀǊǘ YΣ нлмтύ. 

¶ Les éventuels troubles cérébelleux  
Ils ŜƴƎŜƴŘǊŜƴǘ ǳƴŜ ƘȅǇƻǘƻƴƛŜ ƎƭƻōŀƭŜΣ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ Ŝǘ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ŎƻƴǘǊƾƭŜ Řǳ 
mouvement volontaire (ataxie). 

¶ Stimulation de la motricité 
[ŀ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ Ŝǘ ƭŀ ŎƻƳƳŀƴŘŜ ǾƻƭƻƴǘŀƛǊŜ ǎƻƴǘ ǎǘƛƳǳƭŞŜǎ Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Ŝƴ ƛƴŎƭǳŀƴǘ ƭŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎ Ŝǘ ƭŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ 
Ǿƛŀ ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ƳƻǘǊƛŎŜΣ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ǇƭǳǊƛŘƛǎŎƛǇƭƛƴŀƛǊŜ όƪƛƴŞǎƛǘƘŞǊŀǇƛŜΣ ōŀƭƴŞƻǘƘŞǊŀǇƛŜΣ ŜǊƎƻǘƘŞǊŀǇƛŜΣ 
psychomotricité). Toutes les activités ŦŀǾƻǊƛǎŀƴǘ ƭΩƛƴƛǘƛŀǘƛǾŜ Ŝǘ ƭŀ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ǎƻƴǘ Ł ŦŀǾƻǊƛǎŜǊ Ŝƴ ǾŜƛƭƭŀƴǘ Ł 
maintenir le corps dans une situation orthopédique favorable. La sensorialité est à prendre en compte dans 
ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜǎ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎΦ Vérifier la capacité à marcher (avec ou sans aide). 

2.2.2 Aspects thérapeutiques 

[ƻǊǎǉǳŜ ƭΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜ Ŝǎǘ ŜȄŎŜǎǎƛǾŜ Ŝǘ ƎşƴŀƴǘŜΣ ƻƴ ǘŜƴǘŜ ŘŜ ƭŀ ŘƛƳƛƴǳŜǊ ǇŀǊ ŘŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ 
médicaux ou chirurgicaux (M R. Delgado, 2010). 

¶ Traitements médicamenteux 
ü Les traitements médicamenteux de la spasticité ont une efficacité partielle et inconstante 

(Baclofène, Tizanidine, Diazepam, Dantrolène) et une tolérance variable.  
ü Les traitements médicamenteux de la dystonie ont une efficacité partielle. On peut citer les 

antiparkinsoniens anticholinergiques (par exemple Trihexyphénidyle/ Artane ®) ou certains dérivés 
des neuroleptiques (Tétrabenazine / Xénazine ®). Cependant la littérature ne fait pas la preuve de 
ƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ ŘŜ ŎŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ Řŀƴǎ ƭŀ ǇŀǊŀƭȅǎƛŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ όFehlings D,  2018). 

ü Le traitement par injection de toxine botulique intramusculaire est 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 existe un risque de faiblesse 
musculaire généralisée appelée pseudo-botulisme. Le traitement doit donc être fait à dose 
prudente dans le polyhandicap (Strobl W. 2015). Ce traitement a des indications multiples, il peut 
diminuer les douleurs, faciliter les soins de nursing, diminuer le risque de rétraction ou 
ŘΩŜƴǊŀƛŘƛǎǎŜƳŜƴǘΣ ŦŀǾƻǊƛǎŜǊ ǳƴ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘ ǾƻƭƻƴǘŀƛǊŜ ŀǳ ƴƛǾŜŀǳ ŘŜǎ ƳŜƳōǊŜǎ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊǎ ƻǳ 
inférieurs, améliorer une posture (dystonie cervicale).  

¶ Traitements chirurgicaux 
Pour ces techniques chirurgicales (pompe à Baclofène, radicotomie, stimulation cérébrale profonde) une 
ŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ǇƭǳǊƛŘƛǎŎƛǇƭƛƴŀƛǊŜ όatwΣ ƴŜǳǊƻǇŞŘƛŀǘǊŜΣ ƴŜǳǊƻŎƘƛǊǳǊƎƛŜƴύ ǎΩƛƳǇƻǎŜ pour poser les indications et 
gérer au mieux le péri-opératoire.  
ü Le traitement par Baclofène intrathécal Υ ƛƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩun traitement régional de la spasticité des 

membres inférieurs résistante aux traitements habituels et invalidante (difficulté de station assise, 
ŘƻǳƭŜǳǊǎ ǊŜōŜƭƭŜǎΣ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘŜ ƴǳǊǎƛƴƎύΦ /Ŝ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ǊŜƭŝǾŜ ŘΩǳƴŜ ŞǉǳƛǇŜ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎŞŜΦ 9ƴ Ŏŀǎ 
ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛon franche lors du test au Baclofène intrathécal par injection directe intrathécale, on 
pourra implanter une pompe à Baclofène (Lioresal®) intra-thécal sous-cutanée qui permet de 
diminuer la spasticité. Cette pompe est compatible avec une arthrodèse rachidienne ou avec une 
gastrostomie, elle implique des contraintes chirurgicales, des remplissages réguliers par voie 
transcutanée. Ce traitement peut entraîner des effets secondaires, en particulier en cas de sevrage. 

ü [ƻǊǎǉǳŜ ƭΩƘȅǇŜǊǘƻƴƛŜ ŀǳȄ membres inférieurs est dûe à une spasticité et empêche la station assise 
ou entraine des déformations articulaires et des douleurs, peut se discuter une prise en charge 
rare, la radicotomie dorsale selective (Ingale H, 2016).  

ü [ŀ ŘƛƳƛƴǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴƴŜǊǾŀǘƛƻn du muscle par phénolisation ou neurotomie peut être discutée dans 
le traitement de la spasticité loco-ǊŞƎƛƻƴŀƭŜΦ tƻǳǊ ŘƛƳƛƴǳŜǊ ƭΩŀŘŘǳŎǘƛƻƴ ǎǇŀǎǘƛǉǳŜ ŘŜ ƘŀƴŎƘŜΣ ƭŀ 
neurotomie obturatrice ou la phénolisation des nerfs obturateurs est souvent proposée en 
association à des gestes de libération tendineuse.  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Delgado%20MR%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20101040
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Fehlings%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29405267
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ü La stimulation cérébrale profonde le plus souvent bi-pallidale a de très rares indications dans le 
polyhandicap avec mouvements involontaires invalidants car la réponse au traitement est 
insconstante et très partielle pour une chirurgie invasive.  

 

2.2.3 Education motrice, rééducation  

La prise en charge éducative/ǊŞŞŘǳŎŀǘƛǾŜ Ŝǘ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ ǾƛǎŜƴǘ Ł ŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ Ǉƻǎƛǘƛƻƴǎ ǇǊƻƭƻƴƎŞŜǎ ƴŞŦŀǎǘŜǎ 
et favoriser la motricité aussi minime soit-elle, de multiples manières. Cette prise en charge doit se réaliser 
sans induire de douleurs. 
ü La prévention orthopédique est très précoce : elle débute en néonatalogie. Des installations 

simples sont nécessaires en position dorsale en légère abduction, ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƎŀǊŘŀƴǘ ƭŜǎ ƎŜƴƻǳȄ 
devant (rotules au zénith), ou en position ventrale en veillant à soulever les fesses du plan du lit. La 
prévention au niveau des membres supérieurs en particulier le raccourcissement des trapèzes chez 
les enfants en hyper extension est assurée en fléchissant la tête et en ramenant les membres 
supérieurs le long du thorax. 

ü Dans tous les cas on encourage la motricité active, on apprend au bébé à utiliser ses compétences 
sensorielles, relationnelles, et surtout motrices. Ainsi dès les premiers jours sont posés les principes 
de la prévention orthopédique. 

ü [ΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ƳƻǘǊƛŎŜ ƛƴƛǘƛŞŜ ǇŀǊ ƭŜǎ ƪƛƴŞǎƛǘƘŞǊŀǇŜǳǘŜǎ et les psychomotriciens vise ensuite à 
développer la motricité selon les enchainements, elle doit ŘŞǾŜƭƻǇǇŜǊ ƭŜǎ bƛǾŜŀǳȄ ŘΩ9Ǿƻƭǳtion 
Motrice (NEM) (M. Le Metayer 1993-1999) et donner des informations sensorielles et sensitives 
variées pour affiner les perceptions, ƭŜǎ ƎƴƻǎƛŜǎΧ Même si les capacités sont limitées, les 
enchainements, retournements sont poursuivis pour favoriser la prévention. Le/la 
kinésithérapeute, le/la psychomotricien(ne) guident, sollicitent pour mettre en jeu les muscles sur 
ƭŜǳǊ Ǉƭǳǎ ƎǊŀƴŘŜ ŎƻǳǊǎŜΦ Lƭǎ ǎΩŀǇǇǳƛŜǊƻƴǘ ŀǳǎǎƛ ǎǳǊ ƭŜǎ ŦƭǳȄ ǎŜƴǎƻǊƛŜƭǎ ǇƻǳǊ ŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŜ ǘƻƴǳǎΦ 

ü [ΩŜƴǘǊŜǘƛŜƴ ŘŜ ƭŀ ƳƻōƛƭƛǘŞ ŀǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜ Ŝǘ ŘŜǎ ƭƻƴƎǳŜǳǊǎ ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜǎ : lŀ ƳŀƛǘǊƛǎŜ ŘŜǎ ƳŀƴǆǳǾǊŜǎ ŘŜ 
ŘŞŎƻƴǘǊŀŎǘƛƻƴ ǇŀǊ ƭŜǎ ǇǊƻŎƘŜǎ Ŝǘ ƭŜǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ ŎƻƴǘǊƛōǳŜ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴƴŜƳŜƴǘ Ł ƭΩŜƴǘǊŜǘƛŜƴ ŘŜǎ 
longueurs et au confort grâce à des mobilisations de chaque instant. 

ü On veillera à éviter les positions nocives, comme la position au sol assis les fesses entre les talons, 
en rotation interne forcée des hanches (« en W »), si fréquemment adoptée ǇŀǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ, néfaste 
pour les hanches, les genoux et les ǇƛŜŘǎΣ ŎŀǊ ŜƭƭŜ ŦŀǾƻǊƛǎŜ ƭΩŀƴǘŜ-torsion, la distension des ligaments 
croisés et rotulien, et la rotation tibiale. 

ü [ΩŀŘǳƭǘŜ Řƻƛǘ ǇƻǳǾƻƛǊ ŘƛǎǇƻǎŜǊ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴƴŜƳŜƴǘ ŘŜ ǘŜƳǇǎ ŘŜ ƭƛōŜǊǘŞ ƳƻǘǊƛŎŜ ǎǳǊ ǘŀǇƛǎ ŘŜ ǎƻƭΦ 
 

2.2.4 Les appareillages 

Les appareillages (corset-ǎƛŝƎŜΣ ƻǊǘƘŝǎŜǎΧύ ǎƻƴǘ ŘŜǎ ŞƭŞƳŜƴǘǎ-clés de la prévention, tout comme 
ƭΩŀƭǘŜǊƴŀƴŎŜ ŘŜǎ Ǉƻǎƛǘƛƻƴǎ, qui reste fondamentale. La personne ne doit pas rester des heures dans la même 
position et sa motricité doit être toujours stimulée. Ils doivent être réalisés en présence des aidants en lien 
avec les ergothérapeutes. Les nouvellŜǎ ǘŜŎƘƴƻƭƻƎƛŜǎ ŦŀŎƛƭƛǘŜƴǘ ƭŀ ǇǊƛǎŜ ŘŜ ƳƻǳƭŀƎŜǎ ŀǾŜŎ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ Řǳ 
vidéo-scanner. 

¶ Les corsets et autres sièges  
Le corset-siège est adapté à la fois à : 
ü LΩŞǘŀǘ fonctionnel, afin de faciliter les activités de vie quotidienne : repas, aides techniques de 
ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴΣ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎ ŘŜ ƭƻƛǎƛǊǎΣ ǾƛŜ ǎƻŎƛŀƭŜΧ .ƛŜƴ ǎǶǊΣ ƻƴ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜǊŀ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ƭΩƘƻǊƛȊƻƴǘŀƭƛǘŞ Řǳ 
regard. 

ü LΩŞǘŀǘ ƴŜǳǊƻƳƻǘŜǳǊΣ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ƭΩƛƴǎǳŦŦƛǎŀƴŎŜ ŀƴǘƛ-gravitaire. Dans les atteintes sévères, 
ƭΩƛƴŎƭƛƴŀƛǎƻƴ Řǳ ǎƛŝƎŜ Ŝƴ ŀǊǊƛŝǊŜ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŀfin de diminuer les effets néfastes de la pesanteur 
qui aggrave les postures anormales axiales, en particulier cervico-céphaliques. Dans le même 
temps, uƴŜ ƎǊŀƴŘŜ ŀǘǘŜƴǘƛƻƴ Ŝǎǘ ǇƻǊǘŞŜ Ł ƭŀ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǘşǘŜ Ŝǘ Řǳ ǊŀŎƘƛǎ ŎŜǊǾƛŎŀƭ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŀ 
position en hyper-ŜȄǘŜƴǎƛƻƴ ǉǳƛ ŜƴǘǊŀƛƴŜ ŘŜǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Ŝǘ ǉǳƛ ǇŜǳǘ şǘǊŜ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ 
de fausses-routes. La tête est fléchie à environ 30° avec un appui-tête ou -nuque sur mesure. Pour 
ƳŀƛƴǘŜƴƛǊ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ŘŞŎƻƴǘǊŀŎǘƛƻƴΣ ƭŜǎ ƳŜƳōǊŜǎ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊǎ peuvent être maintenus par des 
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accoudoirs enveloppants. Parfois une augmentation de la flexion de hanches est utile pour 
contrôler les puissantes contractions en hyper-extension notamment chez les patients dystoniques. 

La prévention orthopédique : au niveau du bassin, le but est de recentrer les hanches et ŘΩobtenir un bassin 
équilibré dans les trois plans, ƛƳǇƻǎŀƴǘ ǇŀǊŦƻƛǎ ǳƴŜ ŀǎȅƳŞǘǊƛŜ ŘŜ ƭΩŀōŘǳŎǘƛƻƴ ƻǳ ŘŜ ƭŀ ŦƭŜȄƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŜǎ 
situations complexes ; le contrôle de la rétroversion (maintenir le bassin en légère antéversion plus 
physiologique) Ŝǎǘ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘ ŎŀǊ ƛƭ ŎƻƴǘǊƛōǳŜ Ł ƭΩŀƭƛƎƴŜƳŜƴǘ Řǳ ǊŀŎƘƛǎ Ŝǘ ŀǳ ǊŜŘǊŜǎǎŜƳŜƴǘ ǎƛ ŎΩŜǎǘ ǇƻǎǎƛōƭŜΦ 
[ŀ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ƎǳƛŘŜ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ƭŜ ŎƘƻƛȄ ŘΩǳƴŜ ƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴΣ ŀƛƴǎƛ ƭŜ ŎƻǊǎŜǘ-siège court favorisera le 
redressement actif. Cette proposition doit respecter la fatigabilité et peut être utilisée en alternance avec 
des corsets-sièges plus passifs. 
Le corset-siège avec lame de carbone permet une mobilité du tronc en rotation, flexion, inclinaison si 
ƭΩŜƴŦŀƴǘκƭΩŀŘǳƭǘŜ en a les capacités. 

¶ Selles et installations en mousse 
ü Les selles sont intéressantes, induisant activité et recentrage des hanches ; installées sur support 
ƳƻōƛƭŜ ŜƭƭŜǎ ŦŀǾƻǊƛǎŜƴǘ ƭŜ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘ Ŝǘ ƭΩƛƴŘŞǇŜƴŘŀƴŎŜΣ ŀǾŜŎ ŀǇǇǳƛ ŀƴǘŞǊƛŜǳǊ ǇƻǳǊ ǳƴŜ ƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ 
« jambes tendues ». 

ü Sont fabriqués en mousse ferme : le siège en position « assis tailleur » (qui permet le redressement 
et le contrôle du bassin) et le trotte-lapin (positionné sur le trotte-lŀǇƛƴΣ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇŜǳǘ ƧƻǳŜǊ Ŝǘ ǎŜ 
déplacer sans être assis, fesses entre les talons certes mais sur un plan supérieur). 

ü Les installations en mousses expansées de différentes densités concernent les sujets qui présentent 
des états neuro-ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜǎ ŎƻƳǇƭŜȄŜǎΦ [ΩƻōƧŜŎǘƛŦ Ŝǎǘ ƭŜ ƳŀƛƴǘƛŜƴ Řŀƴǎ ƭŜ ŎƻƴŦƻǊǘΦ [ΩƛƴǘŞƎǊŀǘƛƻƴ 
de ƳƻǳǎǎŜ ǾƛǎŎƻŞƭŀǎǘƛǉǳŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ȊƻƴŜǎ Ł ǊƛǎǉǳŜ όƎƛōōƻǎƛǘŞΣ ƎǊŀƴŘ ǘǊƻŎƘŀƴǘŜǊΧύ ǇǊŞǾƛŜƴŘǊŀ ƭŜǎ 
complications cutanées engendrées par un appui trop important. 

¶ [ΩƻǊǘƘŝǎŜ ŘŜ ǾŜǊǘƛŎŀƭƛǎŀǘƛƻƴ 
[ΩƻǊǘƘŝǎŜ ŘŜ ǾŜǊǘƛŎŀƭƛǎŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ǇƻǎǘŞǊƛŜǳǊŜ όǇŀǊŦƻƛǎ ŀƴtérieure pour stimuler le plan 
postérieur), elle doit favoriser le recentrage des hanches (grâce à une abduction et une légère flexion des 
hanches) et maintenir les longueurs. La position des pieds est contrôlée par chaussures orthopédiques sur 
moulage ou ŀǾŜŎ ŎƻǉǳŜǎ ǇƻǳǊ ŞǾƛǘŜǊ ƭΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ Řǳ ǾŀƭƎǳǎ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘΦ ¦ƴ ŎƻƴǘǊƾƭŜ ǊŀŘƛƻƎǊŀǇƘƛǉǳŜ 
Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ǇƻǳǊ ǾŞǊƛŦƛŜǊ ƭŜ ŎŜƴǘǊŀƎŜ ŘŜǎ ƘŀƴŎƘŜǎ Ŝǘ ƭΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ Řǳ ōŀǎǎƛƴΦ La verticalisation améliore les 
fonctions vitales : digestive (le transit), urinaire, respiratoire, elle favorise la croissance et prévient 
ƭΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜΦ [Ŝǎ ōƛŜƴŦŀƛǘǎ ŀǳ Ǉƭŀƴ ŘŜ ƭΩŞǾŜƛƭ ǎƻƴǘ ŞǾƛŘŜƴǘǎΦ [Ŝ ǊŜƎŀǊŘ ŘŜ ƭΩŀǳǘǊŜ ŎƘŀƴƎŜ ǉǳŀƴŘ ƻƴ Ŝǎǘ 
ŘŜōƻǳǘΦ {ƻƴ ƛƴǘŞƎǊŀǘƛƻƴ Ł ŘŜǎ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎ ŦŀŎƛƭƛǘŜǊŀ ǎƻƴ ŀŎŎŜǇǘŀǘƛƻƴΦ [ŀ ǎǘŀōƛƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ Ŝǎt impérative 
ŀƛƴǎƛ ǉǳŜ ǎŀ ŦŀŎƛƭƛǘŞ ŘΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ όǾŞǊƛƴ ǇŜǊƳŜǘǘŀƴǘ ǳƴŜ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝƴ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ horizontale de 
ƭΩƻǊǘƘŝǎŜ avec utilisation du lève-personne). La verticalisation est réalisée si possible quotidiennement au 
moins 1 heure ou plus selon la tolérance.  
[ŀ ǾŜǊǘƛŎŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ƴΩŜǎǘ ōƛŜƴ ǎǶǊ Ǉŀǎ Ł ŀōŀƴŘƻƴƴŜǊ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ ƳşƳŜ ǎƛ ƭŜǎ ƻǊǘƘŝǎŜǎ ŘŜ ǾŜǊǘƛŎŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ǎƻƴǘ 
plus complexes à réaliser et à utiliser. 

¶ [ΩƻǊǘƘŝǎŜ ŘŜ ŘŞŎǳōƛǘǳǎ 
Les objectifs sont les mêmes : prévention orthopédique, indolence, confort, avec recherche de la position 
de décontraction maximale, suffisante inclinaison du tronc/horizontale à visée anti-reflux gastro-
oesophagien. 
ü [Ŝ ŎƻǊǎŜǘ ŦǊŜƛƴŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎŎƻƭƛƻǎŜΦ [Ŝ ŎƻǊǎŜǘ ζ DŀǊŎƘƻƛǎ η Ŝǎǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ŀŘŀǇǘŞ ŀǳȄ problèmes 

respiratoires. Le corset dérivé du CTM (Cheneau Toulouse Munster) est souvent proposé. 
ü Diverses orthèses de posture sont utilisées : cruro-jambière ; suro-pédieuse simple ; orthèse anti 

valgus ; varus, à montant latéral articulé ; chaussures thérapeutiques plus ou moins associées à des 
coques ; semelles orthopédiques ; chaussures orthopédiques sur moulage nécessaires pour la 
verticalisation ; orthèses de fonction (anti-équin à lame de carbone, articulée, anti-talus) pour ceux 
qui marchent (marche guidée). 

ü [Ŝǎ ǇƭŃǘǊŜǎ ŘΩŀƭƭƻƴƎŜƳŜƴǘ ǎǳŎŎŜǎǎƛŦǎ : rŞŀƭƛǎŞǎ ŀǇǊŝǎ ƛƴƧŜŎǘƛƻƴ ŘŜ ǘƻȄƛƴŜΣ ƭŜǎ ǇƭŃǘǊŜǎ ŘΩŀƭƭƻƴƎŜƳŜƴǘ 
successifs sont utilisés pour les sujets qui se verticalisent ou marchent (marche guidée). 



Texte du PNDS Générique Polyhandicap 

DéfiScience - Filière Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement ï 11 mai 2020 
24 

2.3 Troubles neuro-orthopédiques et osseux 

 
Les troubles neuro-orthopédiques ǎƻƴǘ ǘǊŝǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘǎ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎΦ Lƭǎ ǎΩƛƴǎǘŀƭƭŜƴǘ 
rapidement, parfois dès la période néonatale.  
Les insuffisances de la minéralisation osseuse sont également fréquemment observées et doivent être 
dépistées.  
 
Les troubles neuro-ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜǎ ǎƻƴǘ ǎƻǳǊŎŜ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎΣ ŘΩƛƴŎƻƴŦƻǊǘΣ ŘŜ ǇŜǊǘŜ ŘŜ ƭŀ ŦƻƴŎǘƛƻƴ, de 
conséquences viscérales (respiratoires, digestives). Ils nécessitent la mise en place rapide de programmes 
de soins physiques de rééducation et de réadaptation, ou de programmes chirurgicaux. 
 
[ΩŀƴŀƭȅǎŜ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ƴŜǳǊƻ-orthopédiques (Viehweger 2007 - .ŜǊŀǊŘ нлмлύ Řƻƛǘ ǎΩŀǘǘŀŎƘŜǊ Ł ŘƛŦŦŞǊŜƴŎƛŜǊ 
les anomalies primaires liées à la pathologie neurologique (spasticité, défaut de commande, co-
ŎƻƴǘǊŀŎǘƛƻƴǎΧύ ŘŜǎ ŀƴƻƳŀƭƛŜǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎ ƭƛŞŜǎ Ł ƭŀ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ όǊŞǘǊŀŎǘƛƻƴǎ ƳǳǎŎǳƭƻ-
ǘŜƴŘƛƴŜǳǎŜǎΣ ƘȅǇŜǊƭŀȄƛǘŞΣ ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ǎǘǊǳŎǘǳǊŀƭŜ ƻǎǎŜǳǎŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘǎ Ǉƭŀƴǎ ŘŜ ƭΩŜǎǇŀŎŜΧύ Ŝǘ ŘŜǎ 
anomalies tertiaires qui sont des anomalies de compensation des troubles neuro-orthopédiques. 
/Ŝǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǘƻǳŎƘŜƴǘ ƭΩŀȄŜ ƳŞŘƛŀƴ όǎǇƘŝǊŜ ƻǊƻ-bucco-faciale, rachis) et les membres (membres supérieurs 
et membres inférieurs). 
 
/ƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ƭΩŀŎŎŜƴǘ Ǿŀ şǘǊŜ Ƴƛǎ ǎǳǊ ǳƴŜ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ǇǊŞŎƻŎŜΣ ǇŀǊŦƻƛǎ Řŝǎ ƭŀ ǇŞǊƛƻŘŜ ƴŞƻ-natale. 
[Ωŀpproche rééducative/éducation motrice (Michel Le Metayer 1993 - 2006) et réadaptative doit être 
ƭǳŘƛǉǳŜ Ŝǘ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Řƻƛǘ ōŞƴŞŦƛŎƛŜǊ ŘΩǳƴ ǎǳƛǾƛ Ŝƴ ƳŞŘŜŎƛƴŜ ǇƘȅǎƛǉǳŜ Ŝǘ ŘŜ ǊŞŀŘŀǇǘŀǘƛƻƴ όatwύ ǊŀǇǇǊƻŎƘŞ 
pluriannuel, fondamental dans cette période de développemŜƴǘΦ [ΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ atw ǇŜǊƳŜǘǘǊŀ ŘŜ ǇƻǎŜǊ 
ƭΩƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ōŜǎƻƛƴǎ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛŦǎ όƪƛƴŞǎƛǘƘŞǊŀǇƛŜ ς psychomotricité ς ergothérapie ς orthophonie) et des 
appareillages et aides techniques (installation assise et couchée ς mode de verticalisation ς mode de 
déplacement ς orthèses de membres ς corset ς ŎƘŀǳǎǎŀƎŜ ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜ Χύ. Des études sont encore 
néŎŜǎǎŀƛǊŜǎ ǇƻǳǊ ǇǊŞŎƛǎŜǊ ƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ ŘŜ ŎŜǎ ƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴǎ όWΦ Robertson Journal Of Applied research in 
intellectual disabilities 31, 11-28, 2018). Le suivi en médecine physique permettra de définir les besoins en 
chirurgie neuro-orthopédique (allongements tendineux, corrections des troubles osseux des membres, 
ƻǎǘŞƻǘƻƳƛŜǎΣ ƴŜǳǊƻǘƻƳƛŜǎΣ ŀǊǘƘǊƻŘŝǎŜǎΧύ Ŝǘ ǇǊŜƴŘǊŀ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ǘƻƴǳǎ όǎǇŀǎǘƛŎƛǘŞ ς 
dystonƛŜΧύ ǇŀǊ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘŜǎ ƳŞǘƘƻŘŜǎ όŀǇǇǊƻŎƘŜ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛǾŜΣ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ Ƴédicamenteux, pompe à 
Baclofène, injections de toxine botulique). 
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Le déǇƛǎǘŀƎŜ ŘŜ ƭΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜ ǇƻǳǊǊŀ être envisagé (cf paragraphe ostéoporose), les apports calciques et en 
vitamine D sont contrôlés et complémentés si nécessaire. La mobilité est encouragée. 
[Ŝǎ ƻōƧŜŎǘƛŦǎ ǎƻƴǘ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜƳŜƴǘ ŘŜ ǇǊŞǾŜƴƛǊ Ŝǘ ƎŀǊŀƴǘƛǊ ƭŜǎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ŘΩǳƴŜ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜ ƳǳǎŎǳƭƻ-
squelettique harmonieuse, de préserver le capital orthopédique, osseux, de maximiser les possibilités de 
développement des fonctions (déplacement - manipulation - interactions - communication - mobilité 
cervico-ŎŞǇƘŀƭƛǉǳŜΧύΣ ŘŜ ƳŀƛƴǘŜƴƛǊ ƭŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ŘŜ ǎǘŀǘƛƻƴs assise et couchée, de garantir le confort et de 
prévenir et contrôler les douleurs, de prévenir les riques de fractures. Mais aussi de mettre en place 
ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ όǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ ŘŜǎ ƭƻƳōŀƭƎƛŜǎ Χύ. 
 
/ƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ, les objectifs sont principalement de prévenir et contrôler la douleur, de contrôler les 
spasticités, dystonies et ŘȅǎƪƛƴŞǎƛŜǎ ƛƴǾŀƭƛŘŀƴǘŜǎΣ ŘŜ ǇǊŞǾŜƴƛǊ Ŝǘ ŎƻƴǘǊƾƭŜǊ ƭΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ 
musculo-squelettiques du rachis et des membres (Hodgkinson 2002 ) et le risque de souffrance cutanée ou 
ŘΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜ ŀǾŜŎ ǎŜǎ ŦǊŀŎǘǳǊŜǎ ǎǇƻƴǘŀƴŞŜǎΣ ŘΩŀǎǎǳǊŜǊ ƭŜ ŎƻƴŦƻǊǘ Řŀƴǎ les différentes postures nécessaires 
à toutes les activités de la vie quotidienne, de faciliter les transferts et les installations ainsi que les soins de 
ƴǳǊǎƛƴƎ Ŝǘ ŘΩƘȅƎƛŝƴŜΣ ŘΩƻǇǘƛƳƛǎŜǊ ƭŜǎ ŎƻƴŘƛǘƛƻƴǎ ǊŜƭŀǘƛƻƴƴŜƭƭŜǎΣ ŘŜ ƳƛƴƛƳƛǎŜǊ ƭΩƛƳǇŀŎǘ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ et digestif.  
[Ŝ ǎǳƛǾƛ ƳƛƴƛƳǳƳ ŀƴƴǳŜƭ ǇŀǊ ǳƴ atw Ŝǎǘ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞΦ [ŀ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ Ŝǘ ƭŜ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŘŜ ƭΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜ 
ǎΩƛƳǇƻǎŜƴǘΦ YƛƴŞǎƛǘƘŞǊŀǇƛŜΣ ǇƻǎǘǳǊŜǎΣ ǾŜǊǘƛŎŀƭƛǎŀǘƛƻƴΣ ƻǊǘƘŝǎŜǎΣ ŎƻǊǎŜǘ-siège, chaussures orthopédiques, 
matelas moulés et grandes orthèses-mousse de repos, activités physiques adaptées, psychomotricité, 
liberté motrice sur tapis, traitements antispastiques (dont la toxine), chirurgie orthopédique font partie de 
ƭΩŀǊǎŜƴŀƭ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜΦ  
[ΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ ǊŜǎǘŜ ŞƎŀƭŜment un des enjeux du suivi. 

2.3.1 Membres inférieurs 

¶ Hanche :  
La hanche a une position stratégique entre le tronc et le membre inférieur ; son fonctionnement a un 
ǊŜǘŜƴǘƛǎǎŜƳŜƴǘ ǘŀƴǘ Ŝƴ ŀƳƻƴǘ ǎǳǊ ƭŀ ŎƻƭƻƴƴŜ ǾŜǊǘŞōǊŀƭŜ ǉǳΩŜƴ ŀǾŀƭ ŀǳ ƴƛǾŜŀǳ ŘŜǎ ƳŜƳōǊŜǎ ƛƴŦŞǊƛŜǳǊs 
compromettant potentiellement la station couchée, la station assise, la station debout, les déplacements ; 
ƭŀ ƭƛƳƛǘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀōŘǳŎǘƛƻƴ Ŝǘ ƭΩŜȄŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ƘŀƴŎƘŜ ǎƻƴǘ ŦǊŞǉǳŜƳƳŜƴǘ ƻōǎŜǊǾŞŜǎΣ ŀǾŜŎ ŀƭƻǊǎ ǳƴ 
défaut de développement réciproque tête-cotylŜΦ [Ŝǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǎƻƴǘ ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ǎŞǾŝǊŜǎ ǉǳŜ ƭŀ ǎǘŀǘƛƻƴ 
ŘŜōƻǳǘ Ŝǘ ƭŀ ƳŀǊŎƘŜ ǎƻƴǘ ǇǊŞŎŀƛǊŜǎ ƻǳ ƛƳǇƻǎǎƛōƭŜǎΦ [Ŝǎ ǊŜƭŀǘƛƻƴǎ ǎƻƴǘ ŞǘǊƻƛǘŜǎ ŜƴǘǊŜ ƭΩƻōƭƛǉǳƛǘŞ ǇŜƭǾƛŜƴƴŜΣ ƭŀ 
ŘƛǊŜŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎŎƻƭƛƻǎŜΣ ƭŜ ŎƻǳǇ ŘŜ ǾŜƴǘ ŘŜǎ ƘŀƴŎƘŜǎ Ŝǘ ƭŜ ŎƻǘŞ ŘŜ ƭΩŜȄŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴ ŘŜ Ƙanche comme le 
ƳƻƴǘǊŜ ƭΩŞǘǳŘŜ ŘŜ 5ŀǾƛŘ tƻǊǘŜǊΣ Ł hȄŦƻǊŘΣ Ł ǇǊƻǇƻǎ ŘŜ тпт ǇŀǘƛŜƴǘǎ ŜƴŦŀƴǘǎκŀŘǳƭǘŜǎ ŀǘǘŜƛƴǘǎ ŘŜ ǇŀǊŀƭȅǎƛŜ 
cérébrale non marchants (David Porter, 2008). 
[Ŝ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩŜȄŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴ ŀǳƎƳŜƴǘŜ ŀǾŜŎ ƭŀ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜ. LΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ ǉǳŀŘǊƛǇƭŞƎƛǉǳe non 
ƳŀǊŎƘŀƴǘ Ŝǎǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ Ł ǊƛǎǉǳŜ ŘΩŜȄŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ƘŀƴŎƘŜ ό[ŜǎǇŀǊƎƻǘ, 1991) ; il doit être surveillé dès les 
premières années de la vie par une radiographie annuelle (Shrader MW J Am acad Orthop Surg 2019). Le 
ǊƛǎǉǳŜ Ŝǎǘ ŀǳƎƳŜƴǘŞ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇǊŞsente une attitude en coup de vent des membres inférieurs avec 
un membre le plus souvent en flexion, adduction, rotation interne de hanche alors que le membre 
controlatéral est en flexion, abduction, rotation externe de hanche. Le bassin est souvent oblique pouvant 
şǘǊŜ ŀǎǎƻŎƛŞ Ł ǳƴŜ ǎŎƻƭƛƻǎŜ ƭƻƳōŀƛǊŜΦ [Ŝ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ǾŜǊǎ ƭŀ ƭǳȄŀǘƛƻƴ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŞǾŀƭǳŞ Ŝǘ ŎƻƴǘǊƾƭŞ Ŝƴ 
particulier chez les enfants non déambulants. 
La prise en charge MPR consiste à adapter la prise en charge rééducative à la déformation, à diminuer 
ƭΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ŘŜǎ ƳǳǎŎƭŜǎ ƭǳȄŀƴǘǎ όŀŘŘǳŎǘŜǳǊǎΣ ƛǎŎƘƛƻ-ƧŀƳōƛŜǊǎΧύ. Les installations assise et couchée visent à 
éviter la position luxante (installation en abduction de hanche). Une prise en charge chirurgicale pour des 
allongements musculo-ǘŜƴŘƛƴŜǳȄ ǇŜǳǘ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘŜ ŘƛƳƛƴǳŜǊ ƻǳ ǎǘƻǇǇŜǊ ƭΩŜȄŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴΦ ¦ƴŜ ŎƘƛǊǳǊƎƛŜ 
osseuse conservatrice de hanche est parfois proposée (ostéotomie de varisation fémorale, ostéotomie 
pelvienne). Lorsque la hanche est luxée, une évaluation du retentissement de cette luxation sur la qualité 
ŘŜ ǾƛŜ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ƻǳ de ƭΩŜƴŦŀƴǘ est nécessaire. En fonction des douleurs, des difficultés éventuelles 
ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎe, différentes prises en charges pourront être proposées : traitement de la spasticité des 
muscles luxants, infitrations de la néo-articulation à visée antalgique, libérations tendineuses péri-
articulaires larges à visée antalgique, prothèse totale de hanche, et parfois une chirurgie de résection de la 
tête et du col fémoraux ό5Ω!ƴƧƻǳ 2016/ Khouri 2016).  
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! ƭΩƛƴǾŜǊǎŜΣ ƭŜǎ ŀǘǘƛǘǳŘŜǎ ζ en grenouille η Ŝǘ ƭŜ ŘŞŦŀǳǘ ŘΩŀŘŘǳŎǘƛƻƴ ǎƻƴǘ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜƳŜƴǘ ƻōǎŜǊǾŞǎ ŎƘŜȊ ƭŜǎ 
patients sans appui des membres inférieurs avec une hypotonie globale. En décubitus dorsal, les membres 
inférieurs sont en flexion-abduction-rotation externe bilatérale. Cette attitude favorise la luxation 
antérieure de la tête fémorale. Dans ce cadre, les installations assise et couchée visent Ł ŞǾƛǘŜǊ ƭΩŀōŘǳŎǘƛƻƴ- 
rotation externe excessive de hanche, la prise en charge rééducative aura pour objectif de conserver au 
ƳŀȄƛƳǳƳ ǳƴŜ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘΩŀŘŘǳŎǘƛƻƴ ǇŀǎǎƛǾŜ ŘŜǎ ƘŀƴŎƘŜǎΦ  
 
[ΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ Řǳ ŦƭŜȄǳƳ ŘŜ ƘŀƴŎƘŜ Ŝǎǘ ŦŀǾƻǊƛǎŞe par une position assise permanente. Un flexum important 
ǇŜǳǘ ŎƻƳǇǊƻƳŜǘǘǊŜ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Ŝƴ ŘŞŎǳōƛǘǳǎ ǾŜƴǘǊŀƭ ƻǳ Ŝƴ ŘŞŎǳōƛǘǳǎ ŘƻǊǎŀƭΣ ƛƭ Ŝǎǘ ǊŜǎǇƻƴǎŀōƭŜ ŘΩǳƴŜ 
instabilité des membres inférieurs. Il se crée progressivement une lordose lombaire ou dorso-lombaire de 
compensation qui va se fixer. La prise en charge kinésithérapique est importante pour prévenir ce flexum. 
¦ƴ ǘŜƳǇǎ ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Ŝƴ ŜȄǘŜƴǎƛƻƴ ŘŜ ƘŀƴŎƘŜ Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜΣ Ŝƴ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŎƻǳŎƘŞŜ ƻǳ Ŝƴ ǾŜǊǘƛŎŀƭƛǎŀǘƛƻƴ, 
afin de ne pas être en permanence en position courte des fléchisseurs de hanches. Un traitement par 
ǘƻȄƛƴŜ ōƻǘǳƭƛǉǳŜ ƻǳ ǳƴŜ ŎƘƛǊǳǊƎƛŜ ŘΩŀƭƭƻƴƎŜƳŜƴǘ ŘŜǎ Ŧƭéchisseurs de hanches peuvent être proposés.  
Les hanches enraidies en extension sont plus rares. Les membres inférieurs sont alors en extension de 
hanche - rotation externe favorisant la luxation antérieure de hanche. La position assise peut être 
compromise. La spasticité et /ou la dystonie des extenseurs de hanches (grand fessier, ischio-jambiers) sera 
évaluée en MPR. Un traitement local (toxine botulique) ou régional (pompe à Baclofène) peut être proposé. 
Une installation assise de qualité est nécessaire pour préserver le plus longtemps possible la station assise 
en contrôlant au mieux le bassin. Des interventions chirurgicales neuro-orthopédiques peuvent être 
néŎŜǎǎŀƛǊŜǎ ǎƛ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ǾƛŜƴǘ Ł ŎƻƳǇǊƻƳŜǘǘǊŜ ƭŀ ǎǘŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜ όǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜ ƭƛōŞǊŀǘƛƻƴ ƘŀǳǘŜ ŘŜǎ ƛǎŎƘƛƻ-
jambiers).  

¶ Genou :  
[Ŝ ŦƭŜȄǳƳ ŘŜ ƎŜƴƻǳ Ŝǎǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ŀǎǎƻŎƛŞ Ł ǳƴŜ ǊƻǘǳƭŜ ƘŀǳǘŜ ŀǾŜŎ ǳƴ ŘŞŦŀǳǘ ŘΩŜȄǘŜƴǎƛƻƴ ŀŎǘƛǾŜ Řǳ ƎŜƴƻǳΦ /es 
ŀƴƻƳŀƭƛŜǎ ǎŜ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƴǘ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ǉǳƛ ƴΩƻƴǘ Ǉŀǎ ŘŜ ǎǘŀǘƛƻƴ ŘŜōƻǳǘ Ŝǘ ǉǳƛ ƻƴǘ ǳƴ 
temps en position assise important non compensé par des mouvements / des postures en extension ou une 
verticalisation. Le flexum sévère des genoux coƳǇǊƻƳŜǘ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜ ŘŜ ŎƻƴŦƻǊǘ ŎŀǊ ƛƭ ŜƴǘǊŀƞƴŜ ǳƴŜ 
rétroversion de bassin avec une cyphose lombaire. Les installations assises doivent éviter de laisser le 
genou libre en hyper-ŦƭŜȄƛƻƴΦ [Ωƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŀƭƭƻƴƎŞŜ όŎƻǳǎǎƛƴǎ ŘŜ positionnement, hémi-matelas moulé, 
orthèses cruro-pédieuses) ou la verticalisation visent à conserver une extension de genou le plus longtemps 
possible. Un traitement de la spasticité des ischio-jambiers ou un allongement musculo-tendineux peuvent 
être discutés Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛǾƛǘŞ ƻǳ Řǳ ǊŜǘŜƴǘƛǎǎŜƳŜƴǘΦ  
Le récurvatum Ŝǎǘ Ƴƻƛƴǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘΦ Lƭ Ŝǎǘ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘ ŘŜ ƭŜ ŎƻƴǘǊƾƭŜǊ ǎΩƛƭ ǎΩŀƎƎǊŀǾŜ Ŝǘ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ŞǘƛǊŜƳŜƴǘǎ 
des ischio-jambiers en kinésithérapie dans ce cas.  
La torsion du squelette jambier ǇŜǳǘ ǎŜ ŦŀƛǊŜ ǎƻƛǘ Řŀƴǎ ƭŜ ǎŜƴǎ ŘΩǳƴŜ ƘȅǇŜǊǘƻǊǎƛƻƴ ŜȄǘŜǊƴŜ ŀǾŜŎ ǇƛŜŘ Ǉƭŀǘ 
vaƭƎǳǎ ŀōŘǳŎǘǳǎ ƻǳ ŘΩǳƴŜ hypotorsion tibiale plus rare. 

¶ Cheville :  
[ŀ ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ƭŀ Ǉƭǳǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜ Ŝǎǘ ƭΩŞǉǳƛƴ ŀǾŜŎ ǳƴŜ ƭƛƳƛǘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŦƭŜȄƛƻƴ ŘƻǊǎŀƭŜΣ ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜ ŘƛǊŜŎǘŜ 
ŘŜ ƭΩƘȅǇŜǊǘƻƴƛŜ Řǳ ǘǊƛŎŜǇǎ ǎǳǊŀƭ ŀǎǎƻŎƛŞŜ ƻǳ ƴƻƴ Ł ǳƴŜ ŦŀƛōƭŜǎǎŜ ŘŜǎ ǊŜƭŜǾŜǳǊǎ Řǳ ǇƛŜŘΦ [ΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ƴŀǘǳǊŜƭƭŜ 
se fait vers un équin fixé.  
Le pied plat valgus abductus est très souvent associé à un équin plus ou moins marqué pouvant entrainer 
progressivement une dislocation médio-tarsienne en flexion dorsale et abduction associée à un 
ŜŦŦƻƴŘǊŜƳŜƴǘ Ŝƴ ŘŜŘŀƴǎ ŘŜ ƭΩŀǎǘǊŀƎŀƭŜ Ŝǘ ǳƴ ŀǇƭŀǘƛǎǎŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭŀ ǾƻǶǘŜ ǇƭŀƴǘŀƛǊŜ ŀǾŜŎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜƳŜƴǘ 
ŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ǾŀƭƎǳǎ ŘŜ ƭΩŀǊǊƛŝǊŜ-pied.  
Le pied talus avec limitation de la flexion plantaire peut être un talus vrai avec flexion dorsale excessive de 
ƭΩŀǊǊƛŝǊŜ-ǇƛŜŘΦ Lƭ ǇŜǳǘ ŀǳǎǎƛ ǎΩŀƎƛǊ ŘΩǳƴ ǇǎŜǳŘƻ-ǘŀƭǳǎΣ ǘŀƭǳǎ ŘŜ ƭΩŀǾŀƴǘ-ǇƛŜŘ ŀǎǎƻŎƛŞ Ł ǳƴ Şǉǳƛƴ ŘŜ ƭΩŀǊǊƛŝǊŜ-pied 
masqué par la cassure médio-tarsienne.  
Le pied varus adductus Ŝǎǘ ŎƻƴǎǘƛǘǳŞ ŘΩǳƴ ǾŀǊǳǎ ŘŜ ƭΩŀǊǊƛŝǊŜ-pied associé ou non à une adduction ŘŜ ƭΩŀǾŀƴǘ-
ǇƛŜŘ ŀǾŜŎ ǊŞǘǊŀŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀŘŘǳŎǘŜǳǊ ŘŜ ƭΩƘŀƭƭǳȄ ; il va évoluer progressivement vers le pied creux varus 
(varus, adduction et supination).  
Une prise en charge kinésithérapique adaptée aux déformations est souhaitable pour conserver les 
longueuǊǎ ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜǎ Ŝǘ ƭŀ ǎƻǳǇƭŜǎǎŜ ŀǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜΦ  [ŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ŘΩƻǊǘƘŝǎŜǎ ŘŜ ƴǳƛǘ Ŝǘ ƻǳ ŘŜ ƧƻǳǊ Ł ǘȅǇŜ 
de « botte jambière » a ǇƻǳǊ ōǳǘ ŘŜ ŎƻƴǘŜƴƛǊ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛǾƛǘŞ ŘŜǎ ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎΦ 5Ŝǎ Ǉƭâtres successifs 
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ŘΩŀƭƭƻƴƎŜƳŜƴǘΣ réalisés après injection de toxine botulique des triceps, sont parfois utilisés pour contrôler 
ƭΩŞǉǳƛƴ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ǉǳƛ ƻƴǘ ŘŜǎ Ǉossibilités de verticalisation. 
Un chaussage adapté est proposé avec souvent des chaussons moulés, et des chaussures orthopédiques. 
tŜƴŘŀƴǘ ƭŀ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜΣ ƭΩŀǇǇŀreillage du pied aide à contenir les déformations. Une prise en charge par 
toxine botulique des muscles prévalents entrainant les déformations peut être proposée ŀƛƴǎƛ ǉǳΩǳƴ 
traitement chirurgical neuro-orthopédique. En cas de durillon ou de conflit cutané, des soins de pédicurie 
sont recommandés.  

¶ Déviation des orteils :  
[ΩƘŀƭƭǳȄ ǾŀƭƎǳǎ ǇŜǳǘ ǎΩŀƎƎǊŀǾŜǊ ǊŞƎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ŘǳǊƛƭƭƻƴǎ ŘΩŀǇǇǳƛ ǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜ ǎǳǊ ƭŜ ōƻǊŘ ƳŞŘƛŀƭ ŘŜ 
ƭΩƘŀƭƭǳȄ ό±ŀƴ ŘŜ ±ŜƭŘŜΦ 5ŜǾ ƳŜŘ ŎƘƛƭŘ bŜǳǊƻƭ нлмуύΦ Lƭ ǇŜǳǘ ǎΩŀǎǎƻŎƛŜǊ Ł ǳƴŜ ƭǳȄation de la sangle sésamoïde 
et à une arthrose métatarso-phalangienne. 
La spasticité des muscles fléchisseurs des orteils, associée ou non à une spasticité des extenseurs, entraine 
ƭŀ ƎǊƛŦŦŜ ŘŜǎ ƻǊǘŜƛƭǎΦ [ΩŀǊǘƛŎǳƭŀǘƛƻƴ ƳŞǘŀǘŀǊǎƻ-phalangienne est de positionnement variable et les inter-
phalangiennes sont en flexion. Ce pied se rencontre fréquemment dans les pieds creux varus et chez les 
enfants dystoniques. Ces déformations sont responsables de conflit avec les chaussures, elles peuvent 
entraîner des douleurs et limiter les possibilités de verticalisation ou de transfert. 
Une attention particulière est portée sur la conservation de la mobilité passive des orteils, sur le dépistage 
et le traitement des lésions 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 botulique (ǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜ Řŀƴǎ ƭŀ ƎǊƛŦŦŜ ŘΩƻǊǘŜƛƭ). La chirurgie neuro-orthopédique 
correctrice des déformations sera abordée en cas de gêne, douleur ou évolutivité défavorable.  

2.3.2 Membres supérieurs 

[Ŝǎ ǊŞǘǊŀŎǘƛƻƴǎ ŀǳȄ ƳŜƳōǊŜǎ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊǎ ǎƻƴǘ ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ǇǊŞŎƻŎŜǎ Ŝǘ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎ ǉǳŜ ƭΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ƳƻǘǊƛŎŜ 
est sévère. Ces rétractions concernent en priorité les patients qui ne peuvent pas prendre des objets et qui 
sont sévèrement limités même pour les actions motrices simples (classification Manual Ability Classification 
System -MACS- de niveau V) (Hedberg-Graff J.  2019). 

¶ Epaule :  
[ŀ ƭǳȄŀǘƛƻƴ ŀƴǘŞǊƛŜǳǊŜ Ŝǎǘ ǳƴ ǊƛǎǉǳŜ ŦǊŞǉǳŜƳƳŜƴǘ ƻōǎŜǊǾŞ Ŝƴ ƭƛŜƴ ŀǾŜŎ ƭΩŀǘǘƛǘǳŘŜ Ŝƴ ŎƘŀƴŘŜƭƛŜǊ ŘŜǎ 
membres supérieurs. Les installations assise et couchée cherchent à contenir la rotation externe excessive 
ŘΩŞǇŀǳƭŜ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊΦ [ŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛǾŜΣ éventuellement associée à un traitement par toxine 
botulique, ŀ ǇƻǳǊ ōǳǘ ŘŜ ŎƻƴǎŜǊǾŜǊ ǳƴŜ ŎŀǇŀŎƛǘŞ ŘŜ ƭΩŞǇŀǳƭŜ Ł maintenir des possibilitéǎ ŘΩŀŘŘǳŎǘƛƻƴ-
rotation interne. 

¶ Coude :  
Les patterns de contractions liés à ƭΩƘȅǇŜǊǘƻƴƛŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ ŀƳŝƴŜƴǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ǳƴ ŦƭŜȄǳƳ ǇŀǊŦƻƛǎ 
ǘǊŝǎ ǎŞǾŝǊŜ Řǳ ŎƻǳŘŜ ŀƛƴǎƛ ǉǳΩǳƴŜ ƭƛƳƛǘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎǳǇƛƴŀǘƛƻƴΦ CƭŜȄǳƳ Ŝǘ ƭƛƳƛǘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎǳǇƛƴŀǘƛƻƴ 
ǊŞŘǳƛǎŜƴǘ ŦƻǊǘŜƳŜƴǘ ƭŜ ǇŞǊƛƳŝǘǊŜ ŘŜ ǇǊŞƘŜƴǎƛƻƴΣ ƎşƴŜƴǘ ƭΩƘŀōƛƭƭŀge et peuvent entraîner une macération 
ou des lésions cutanées. La stratégie de prise en charge consiste à conserver au mieux ƭΩŜȄǘŜƴsion du coude 
όƪƛƴŞǎƛǘƘŞǊŀǇƛŜΣ ƻǊǘƘŝǎŜǎ ŘΩŜȄǘŜƴǎƛƻƴ ŘŜ Ŏƻǳdes, installation au fauteuil). 

¶ Poignet :  
Le plus souvent un flexum est observé. Les formes sévères entrainent à terme une déformation du carpe et 
des douleurs. Les postures du poignet (orthèses) associées ou non à des injections de toxine sont à mettre 
en place précocement.  

¶ Main :  
Pouce adductus, déformation des doigts en col de cygne sont très 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 

¶ Scoliose 
/ΩŜǎǘ ǳƴŜ ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ƎǊŀǾŜ Ŝǘ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜ ŘŜ ƭŀ ŎƻƭƻƴƴŜ ǾŜǊǘŞōǊŀƭŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ǘǊƻƛǎ Ǉƭŀƴǎ ŘŜ ƭΩŜǎǇŀŎŜΦ 9ƭƭŜ Ŝǎǘ 
ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ǎŞǾŝǊŜ ǉǳŜ ƭŀ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜ ƳƻǘǊƛŎŜ Ŝǎǘ ǎŞǾŝǊŜ ό{ŀƛǘƻ bΦ мффуύΦ 9ƭƭŜ Ŝǎǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ŞǾƻƭǳǘƛǾŜ ŎƘŜȊ 
ƭΩŀŘǳƭǘŜ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭŀ ŎƻǳǊōǳǊŜ Ŝǎǘ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊŜ Ł плϲ Ł ƭΩŃƎŜ ŘŜ мр ŀƴǎΦ 9ƭƭŜ Ŝǎǘ ƭƛŞŜ Ł ƭΩŀǎȅƳŞǘǊƛŜ Řǳ ǘƻƴǳǎ 
musculaire et aux rétractions. La courbure est le plus souvent thoraco-lombaire intéressant le bassin, avec 
une rotation des vertèbres très importante. On retrouve également : des scolioses lombaires avec 
hyperlordose ς des scolioses thoraciques avec hypercyphose ς des scolioses en inversion de courbure avec 
dos plat en thoracique et des scolioses avec cyphose thoraco-lombaire. La scoliose sévère retentit sur la 
capacité respiratoire et les fonctions digestives. [ŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ǊŞŞŘǳŎŀǘƛǾŜ Ŝǘ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ visent à 
conserver la souplesse rachidienne, thoracique, à entretenir la capacité respiratoire, à apporter du confort. 
[ŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ŘΩǳƴ ŎƻǊǎŜǘ ŦǊŜƛƴŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎŎƻƭƛƻǎŜ (De Lattre C. 2005). Plusieurs types de corsets 
peuvent être proposés, le corset Garchois est un des plus adapté pour conserver la fonction respiratoire. 
Lorsque la scoliose est sévère, évolutive, douloureuse, un traitement chirurgical peut être proposé. 
[Ŝ ōǳǘ ŘŜ ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ Ŝǎǘ ŘŜ : - stopper ƭΩŞǾƻƭǳǘƛǾƛǘŞ ŘŜ ƭŀ ǎŎƻƭƛƻǎŜΣ - réduire les courbures existantes, - 
permettre de supprimer le port contraignant du corset. 
Le chirurgien cherche à conserver le meilleur équilibre possible entre le bassin et les épaules sur les plans 
frontal et sagittal. Il cherche à équilibrer le bassin dans le plan frontal pour éviter les appuis asymétriques 
au niveau des fesses qui favorisent les escarres et rendent inconfortable la station assise, et corrige au 
ƳƛŜǳȄ ƭŀ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ Řǳ ōŀǎǎƛƴ Řŀƴǎ ƭŜ Ǉƭŀƴ ǎŀƎƛǘǘŀƭ όŜȄŎŝǎ ŘΩŀƴǘŞǾŜǊǎƛƻƴκlordose ou rétroversion/cyphose) par 
ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘΩǳƴŜ ŎƻǳǊōǳǊŜ ƘŀǊƳƻƴƛŜǳǎŜ ƭƻƳōŀƛǊŜΦ  
Au niveau thoracique dans ƭŜ Ǉƭŀƴ ŦǊƻƴǘŀƭΣ ƛƭ Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ ŘΩŞǉǳƛƭƛōǊŜǊ ŀǳ ƳƛŜǳȄ ƭŜǎ ŞǇŀǳƭes pour favoriser 
la verticalité de la tête et du cou. Dans le plan sagittal, ƭŀ ŎƻǊǊŜŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŜȄŎŝǎ ŘŜ ŎȅǇƘƻǎŜ ǾƛǎŜ Ł ƳŀƛƴǘŜƴƛǊ 
ƭŀ ƳŜƛƭƭŜǳǊŜ ŎŀǇŀŎƛǘŞ ǘƘƻǊŀŎƛǉǳŜ ǇƻǎǎƛōƭŜ ǇƻǳǊ ƭΩŀǾŜƴƛǊΣ Ŝǘ ƭΩƘƻǊƛȊƻƴǘŀƭƛǘŞ Řǳ ǊŜƎŀǊŘΦ Etant donnée la 
ƭƻǳǊŘŜǳǊ ŘŜ ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴΣ ƭŜ ǊŀǇǇƻǊǘ ōŞƴŞŦƛŎŜ/ǊƛǎǉǳŜ ŘΩǳƴŜ ŀǊǘƘǊƻŘŝǎŜ ǊŀŎƘƛŘƛŜƴƴŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŘƛǎŎǳté par 
des équipes MPR et chirurgicales ayant une expérience dans ce domaine. 
[ŀ ŎƘƛǊǳǊƎƛŜ ŘŜ ǊŞŦŞǊŜƴŎŜ Ŝǎǘ ƭΩŀǊǘƘǊƻŘŝǎŜ ǊŀŎƘƛŘƛŜƴƴŜ par voie postérieure (plus rarement voie postérieure 
et voie antérieure) qui consiste à fixer le rachis avec des greffes osseuses 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 générales et infectieuses (Vialle 2014) ne peut pas être proposée ƭƻǊǎǉǳŜ ƭΩŞǘŀǘ ƎŞƴŞǊal du 
jeune est trop précaire. 
[Ŝ ƧŜǳƴŜ Řƻƛǘ ǇŀǊǾŜƴƛǊ Ł ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŜǎ ƳŜƛƭƭŜǳǊŜǎ ŎƻƴŘƛǘƛƻƴǎ ǇƻǎǎƛōƭŜǎ Υ lΩŞǘŀǘ ŎǳǘŀƴŞ Řƻƛǘ şǘǊŜ ōƻƴΣ 
il faut éviter les lésions cutanées, 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 être optimisée (Cf chapitre troubles respiratoires). Sur le plan nutritionnel, chez le patient 
ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ ƳŀƛƎǊŜ ǳƴŜ ǇǊƛǎŜ ŘŜ ǇƻƛŘǎ ŀǾŀƴǘ ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ ǎƛ ŜƭƭŜ Ŝǎǘ ǇƻǎǎƛōƭŜ ǇƻǳǊ 
ŀƴǘƛŎƛǇŜǊ ƭΩŀƳŀƛƎǊƛǎǎŜƳŜƴǘ Ǉƻǎǘ-opératoire. La correction de la dénutrition si elle existe est essentielle car la 
dénutritiƻƴ ŀǳƎƳŜƴǘŜ ƭŜǎ ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎΦ tŀǊŦƻƛǎ ƛƭ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŘŜ ǇƻǎŜǊ ƭΩƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜ 
ŀǾŀƴǘ ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴΦ Lƭ Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ŘŜ ŎƻƴǎŜǊǾŜǊ ŀǳ ƳƛŜǳȄ ǳƴŜ ǎƻǳǇƭŜǎǎŜ ǊŀŎƘƛŘƛŜƴƴŜ ŀŦƛƴ ŘŜ 
faciliter la correction per-opératoire des ŎƻǳǊōǳǊŜǎΦ tŀǊŦƻƛǎΣ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ƳŞŘƛŎƻ-chirurgicale propose la 
réalisation préopératoire de tractions par halo crâƴƛŜƴ ŀŦƛƴ ŘΩƻǇǘƛƳƛǎŜǊ ƭŀ ǊŞŘǳŎǘƛƻƴ per-opératoire des 
ŎƻǳǊōǳǊŜǎΦ [ΩŀǊǘƘǊƻŘŝǎŜ Ŝǎǘ ǳƴŜ ƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ ƭƻƴƎǳŜ ǎƻǳǎ ŀƴŜǎǘƘŞǎƛŜ ƎŞƴŞǊŀƭŜ ŀǾŜŎ ŘŜ ŦƻǊǘŜǎ pertes 
sanguines. La gestion post-opératoire ne peut se faire que par des équipes entrainées. Un séjour post-
opératoire en réanimation est souvent nécessaire car il permet de : - gérer le sevrage ventilatoire, - 
compenser les pertes sanguines (transfusionǎΧύΣ - assurer les apports nutritionnels, - surveiller les risques 
infectieux, - assurer le nursing sans contraindre le montage rachidien. 
 
A la sortie de la réanimation, la prise en charge par une équipe MPR spécialisée est nécessaire. 
[ΩƛƳƳƻōƛƭƛǎŀǘƛƻƴ Ǌŀchidienne par corset post-opératoire est parfois indiquée, sa durée dépend du type de 
ǎŎƻƭƛƻǎŜΣ Řǳ ǘȅǇŜ ŘŜ ƳƻƴǘŀƎŜΣ ŘŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ŘŜǎ ǇǊƛǎŜǎ ŘŜ ƎǊŜŦŦŜǎ. 
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La chirurgie par instrumentation sans greffe définitive ou évolutive (Miladi L. 2016) peut être également 
proposéeΦ Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩǳƴŜ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎŀƭŜ ǉǳƛ ŎƻƴǎƛǎǘŜ Ŝƴ une intervention par voie postérieure avec 
fixation bipolaire solide (proximale thoracique haute et distale pelvienne). Un montage télescopique en 
cadre permet une re-tension des tiges (tous les 18 à 24 mois) afin de réduire progressivement les 
ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ Ŝǘ ǎǳƛǾǊŜ ƭŀ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜΦ [ŀ ǾƻƛŜ ŘΩŀōƻǊŘ Ŝǎǘ Ƴƻƛƴǎ ŜȄǘŜƴǎƛǾŜ όabord cutané lombo-sacré et 
thoracique haut). Les suites post-opératoires sont moins lourdes mais les complications (infectieuses 
ǎǳǊǘƻǳǘύ ǊŜǎǘŜƴǘ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘŜǎΦ /Ŝ ǘȅǇŜ ŘΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǇǊƻǇƻǎŞ Ǉƭǳǎ ǘƾǘ Řŀƴǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Ŝǘ Ł ŘŜǎ 
patients qui ne toléreraient pas une arthrodèse classique. 

¶ Cyphose :  
/ΩŜǎǘ ǳƴŜ ŘŞŦƻǊƳŀǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŜ Ǉƭŀƴ ǎŀƎƛǘǘŀƭΣ ƛǎƻƭŞŜ ƻǳ ƭƛŞŜ Ł ǳƴŜ ǎŎƻliose. La cyphose peut être lombaire, 
lombo-sacrée, dorso-lombo-sacrée avec un bassin en rétroversion. Elle diminue la capacité respiratoire. 
[Ωƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Ŝƴ ŘŞŎǳōƛǘǳǎ ŘƻǊǎŀƭ ƭŀ ƴǳƛǘ Ŝǎǘ préférable, la prise en charge rééducative est importante pour 
ƳŀƛƴǘŜƴƛǊ ƭŀ ŎŀǇŀŎƛǘŞ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜΦ [Ωƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜ Řƻƛǘ ŎƻƳǇƻǊǘŜǊ ǳƴ ŘƻǎǎƛŜǊ Ƙŀǳǘ Ҍκ- une bascule 
postérieure ǇƻǳǊ ŞǾƛǘŜǊ ƭŀ ǇǊƻƧŜŎǘƛƻƴ Řǳ ǘǊƻƴŎ ǾŜǊǎ ƭΩŀǾŀƴǘΦ ¦ƴŜ ŎƘƛǊǳǊƎƛŜ ŘΩŀǊǘƘǊƻŘŝǎŜ ǾŜǊǘébrale est parfois 
nécessaire. 

¶ Lordose :  
[ΩƘȅǇŜǊƭƻǊŘƻǎŜ ǎΩƻōǎŜǊǾŜ Ŝƴ ƳŀƧƻǊƛǘŞ Řŀƴǎ ƭŀ ǊŞƎƛƻƴ ƭƻƳōŀƛǊŜΦ [Ŝ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ƛƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩǳƴŜ ƭƻǊŘƻ-scoliose 
avec disparition de la cyphose dorsale, grand dos plat et hyperlordose lombaire entrainant le bassin en 
grande antéversion ou bien une cypho-scoliose avec hypercyphose thoracique et hyperlordose lombaire de 
compensation. 

¶ Rachis cervical : 
Les déviations de la tête et du cou sont variables. Chute antérieure de tête hypotonique, dystonies dans les 
ǘǊƻƛǎ Ǉƭŀƴǎ ŘŜ ƭΩŜǎǇŀŎŜΣ ƭƛƳƛǘŀǘƛƻƴǎ ƳǳǎŎǳƭƻ-tendineuses ou rachidiennes, déformations en inclinaison, 
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 particulièrement à surveiller 
(radiographies dynamiques /IRM) et à prendre en charge en raison des risques à terme de compression 
médullaire haute ǇŀǊ ƳȅŞƭƻǇŀǘƘƛŜ ŎŜǊǾƛŎŀƭŜΦ [ƻǊǎǉǳΩŜƭƭŜ Ŝǎǘ ƛƴŘƛǉǳŞŜ Ŝǘ ƴécessaire la technique de 
référence de la décompression médullaire pour le patient dystonique est la laminoplastie (Zhou 2016/ 
Jameson 2012).  

2.3.4 Fragilité osseuse 

La prévention de la fragilité osseuse et des fractures est indispensable dès le plus jeune âge. La densité et la 
qualité osseuse sont perturbées par le manque de ƳƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜΣ ƭΩƛƳƳƻōƛƭƛǎŀǘƛƻƴΣ ƭŀ ŘŞƴǳǘǊƛǘƛƻƴΣ ƭŜǎ 
ŎŀǊŜƴŎŜǎ Ŝƴ ŎŀƭŎƛǳƳ Ŝǘ ǾƛǘŀƳƛƴŜ 5 όǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ Ł ƭΩŀŘƻƭŜǎŎŜƴŎŜύΣ ƭŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŎƻǊǘƛŎƻƠŘŜǎ Ŝǘ 
anticonvulsivants (Phénobarbital, Carbamazépine, PhénytoïƴŜύ ǉǳƛ ŦǊŀƎƛƭƛǎŜƴǘ ƭΩƻǎ ƧǳǎǉǳΩŁ ŜƴƎŜƴŘǊŜǊ Řes 
ŦǊŀŎǘǳǊŜǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛǉǳŜǎ ŎΩŜǎǘ-à-dire spontanées ou suite à des traumatismes à faible cinétique. Les signes 
cliniques qui doivent alerter, en dehors des fractures spontanées, sont des douleurs à la mobilisation ou 
inexpliquées au repos, mais aussi des trƻǳōƭŜǎ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭΣ ǳƴŜ ǇŜǊǘŜ ŘŜ ǇƻƛŘǎΣ ǳƴŜ ŀƭǘŞǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ 
général avec régression motrice. 
 
Le bilan phospho-ŎŀƭŎƛǉǳŜ ǎŜǊǘ Ł ŘŞǇƛǎǘŜǊ ǳƴŜ ŎŀǊŜƴŎŜ Ŝƴ ǾƛǘŀƳƛƴŜ 5 Ŝǘ Ł ŞǾŀƭǳŜǊ ƭΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ƻǎǎŜǳǎŜΦ [Ŝ 
rapport calciurie/créatinurie est un indicateur, Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ, des turn-over osseux. Il peut 
şǘǊŜ ǊŞŀƭƛǎŞ ǎǳǊ ǳƴŜ ƳƛŎǘƛƻƴ Ł ƭΩŀƛŘŜ ŘΩǳƴ ǳǊƛƴƻŎƻƭΣ ŘΩǳƴŜ ǇƻŎƘŜ ŘŜ ǊŜŎǳŜƛƭ ǳǊƛƴŀƛǊŜΣ ŘΩǳǊƛƴŜǎ ǊŜŎǳŜƛƭƭƛŜǎ ǎǳǊ 
des compresses propres mises dans la couche ou en dernier recours ŘΩǳƴ ǎƻƴŘŀƎŜΦ 
[ΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ Ŝǎǘ Ł ŎƻƴŘǳƛǊŜΣ ŎƻƳǇǘŜ ǘŜƴǳ ŘŜ ƭŀ ŎƻǊǊŞƭŀǘƛƻƴ ŜƴǘǊŜ ŦǊŀƎƛƭƛǘŞ ƻǎǎŜǳǎŜΣ 
dénutrition et sécrétion hormonale. 
 
9ƴ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŘŜ ŦŀŎǘŜǳǊǎ ŘŜ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ŦǊŀƎƛƭƛǘŞ ƻǎǎŜǳǎŜΣ ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŘŜƴǎƛǘométrie osseuse est 
conseillée. Celle-ci est Ł ǊŞŀƭƛǎŜǊ ŀǳ ƴƛǾŜŀǳ Řǳ ǊŀŎƘƛǎ Ŝƴ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘΩŀǊǘƘǊƻŘŝǎŜ ƻǳ ŀǳ ƴƛǾŜŀǳ ŘŜǎ ƻǎ ƭƻƴƎǎ 
dans les hôpitaux pédiatriques équipés de logiciels spécifiques. Seule la lecture du Z score est pertinente. 
Pour la prise en charge thérapeutique, il faut considérer la prévention et le traitement actif de la fragilité 
osseuse. Chez tous les patients, la prévention de la fragilité osseuse doit être instaurée. 
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¶ La prévention doit être systématique avec :  
ü Verticalisation et activité motrice 
ü Apport protéinique suffisant 
ü Apport ŎŀƭŎƛǉǳŜ ŀŘŀǇǘŞ Ł ƭΩŃƎŜ 
ü Supplémentation en vitamine D pour atteindre un taux de 25 0H vitamine D ü20 ng/ml, le plus 

souvent donnée sous forme orale par ampoule de 80.000 à 100.000 UI tous les trois mois 
ü Traitement hormonal, en cas de retard pubertaire ou de puberté précoce (estimé par rapport à 
ƭΩŃƎŜ ŎƘǊƻƴƻƭƻƎƛǉǳŜύΦ 

¶ Traitement 
9ƴ Ŏŀǎ ŘŜ ŦǊŀŎǘǳǊŜ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛǉǳŜΣ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ƻǎǎŜǳǎŜǎ ƻǳ ŘΩƛƴŘƛŎŀǘion chirurgicale lourde, un traitement 
par Biphosphonates IV est indiqué si le patient a une fragilité osseuse avérée sur la densitométrie. 
Le traitement par BƛǇƘƻǎǇƘƻƴŀǘŜǎΣ ǇŀǊ ǇŜǊŦǳǎƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŎǳǊŜ ŘŜ tŀƳƛŘǊƻƴŀǘŜ ƻǳ ½ƻƭŜŘǊƻƴŀǘŜ, est réalisé en 
milieu hospitalier.  
La fréquence des perfusions (Wiedeman 2018) est discutée et dépend du choix du médicament (tous les 3 à 
с Ƴƻƛǎ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ Ŝǘ ǇŀǊŦƻƛǎ ƧǳǎǉǳΩŁ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀƴǎ ǇƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜύ Ŝǘ ǇƻǳǊ ǳƴŜ ǇŞǊƛƻŘŜ ǉǳƛ 
est encore débattue. La plupart deǎ ŞǉǳƛǇŜǎ ǇǊƻǇƻǎŜƴǘ н ŀƴǎ Ł ƭΩƛƳŀƎŜ ŘŜ ƭΩŞǘǳŘŜ Řǳ 5Ǌ !ƴƴŜ-Sophie 
Lambert (A.S. Lambert 2017). Les Biphosphonates bloquent la résorption osseuse et restent longtemps 
fixés à la matrice osseuse. 
Les effets indésirables se manifestent par une réaction immunitaire de type syndrome grippal pendant les 
deux à trois jours qui suivent la première perfusion, et une hypocalcémie. Suite à ce traitement, une 
diminution rapide de la douleur en quelques jours, avec amélioration fonctionnelle chez certains, a été 
ƻōǎŜǊǾŞŜ ό{ȅƴŘǊƻƳŜ ŘŜ wŜǘǘύΣ ŀƛƴǎƛ ǉǳΩune amélioration de la solidité osseuse, avec peu de récidive 
fracturaire.  
Chez lΩŜƴŦŀƴǘ les traitements « per os » (Alendronate) ne sont pas indiqués car susceptibles ŘΩêtre à 
ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘΩǆǎƻǇƘŀƎƛǘŜ ; ils sont de plus en plus proposés dans la population adulte. De nouveaux 
traitements sont en réflexion, tels que la parathormone ou le Dénosumab. 
/ƻƴŎŜǊƴŀƴǘ ƭΩŀŘǳƭǘŜ, ƭŜ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ Ŧŀƛǘ ǎΩƛƭ ƴΩŀ Ǉŀǎ ŞǘŞ Ŧŀƛǘ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ Il existe parfois des 
ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ Ł ǘǊƻǳǾŜǊ ŘŜǎ ǎƛǘŜǎ ŘΩŞǘǳŘŜǎ ŘΩƻǎǘŞƻŘŜƴǎƛǘƻƳŞǘǊƛŜ ƴƻƴ ǊŜƳŀƴƛŞǎ ǇŀǊ ƭŜǎ ƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴǎ 
chirurgicales (hanches et rachis). Les indications de traitement préventif et de traitement curatif sont les 
ƳşƳŜǎ ǉǳŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ  
[ŀ ŘŜƴǎƛǘŞ ƻǎǎŜǳǎŜ ǎΩŀƳŞƭƛƻǊŜ ŎƘŜȊ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎΦ ¦ƴ 9/D Ŝǘ ǳƴ ŜȄŀƳŜƴ ŘŜƴǘŀƛǊŜ ǎƻƴǘ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞǎ 
ŀǾŀƴǘ ƭŜǎ .ƛǇƘƻǎǇƘƻƴŀǘŜǎ L±Φ !ǳŎǳƴŜ ǇǊƻŎŞŘǳǊŜ ŘŜƴǘŀƛǊŜ ƴΩŜǎǘ contre indiquée pendant le traitement. 

2.4 Epilepsie  

[ΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŜ ǳƴŜ ŘŜǎ ŎƻƳƻǊōƛŘƛǘŞǎ ƭŜǎ Ǉƭǳǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎ ŎƘŜȊ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜΦ [ΩŞǘǳŘŜ 
Eval-t[I ǊŜǘǊƻǳǾŜ ǳƴŜ ǇǊŞǾŀƭŜƴŎŜ ŘŜ рр Ł сл҈ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ ǇŀǊƳƛ ŎŜǳȄ-ci 25 à 31% présentent une 
épilepsie pharmaco-ǊŞǎƛǎǘŀƴǘŜ Ŝǘ нр Ł оо҈ ƻƴǘ ǳƴ ŀƴǘŞŎŞŘŜƴǘ ŘΩŞǘŀǘ ŘŜ Ƴŀƭ ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜ όwƻǳǎǎŜŀǳ нлмфΣ Ł 
paraitre) 

2.4.1 Les crises épileptiques ς [Ωépilepsie 

Une crise épileptique est la survenue transitoire de signes dus à une activité neuronale excessive ou 
synchrone anormale dans le cerveau. (Fischer 2014) Elle peut se manifester par : 
ü Une modification brutale de l'état de conscience (perte de connaissance) 
ü Une altération de la perception de l'environnement (« rupture de contact ») 
ü Des phénomènes moteurs, sensitifs, sensoriels, psychiques, végétatifs. 

 
Les signes cliniques vont dépendre de l'origine topographique et de la propagation des décharges 
neuronales (cf Annexe 4 Cf 2.4, Figure 1 : classification des crises) :  
ü Les crises généralisées impliquent rapidement des réseaux neuronaux bilatéraux ; les 

manifestations motrices, lorsqu'elles existent, sont d'emblée bilatérales et grossièrement 
symétriques ; 
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ü Les crises focales impliquent des réseaux neuronaux limités à un seul hémisphère ; elles sont 
caractérisées par un ou plusieurs symptôme(s), subjectif(s) (« aura »), moteurs, végétatifs, 
dyscognitifs, la conscience/réponse à une stimulation étant altérée ou préservée ; la crise focale 
ǇŜǳǘ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜƳŜƴǘ ǎŜ ƎŞƴŞǊŀƭƛǎŜǊΣ ŘΩƻǴ ƭΩimportance du tout premier signe clinique de la crise qui 
est d'une grande valeur localisatrice. 

 
[ΩŜǇƛƭŜǇǎƛŜ est un trouble cérébral caractérisé par une prédisposition durable à générer des crises 
épileptiques et par les conséquences neurobiologiques, cognitives, psychologiques et sociales de cette 
affection (Fischer 2014). 
[Ωƻƴ ǇŀǊƭŜ ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ (International League Against Epilepsy-ILAE 2014) Řŀƴǎ ƭΩǳƴŜ ŘŜǎ situations suivantes : 
ü Au moins 2 crises non provoquées survenues à plus de 24 heures ŘΩƛƴǘŜǊǾŀƭƭŜ 
ü Une seule crise spontanée et probabilité de survenue de crises ultérieures au cours des 10 années 

suivantes similaire au risque général de récurrence (au moins 60 %) observé après deux crises non 
provoquées  

ü Un syndrome épileptique a été identifié. 

2.4.2 Aspects cliniques 

Dans le cas du polyhandicap, iƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩǳƴŜ ŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜ Ł ƭŀ ƭŞǎƛƻƴ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ ƻǳ Ł ƭŀ ƳŀƭŀŘƛŜ 
ƎŞƴŞǘƛǉǳŜ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ŘΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ǎƻǳǾŜƴǘ ǎŞǾŝǊŜ Ŝǘ ŜƴǘǊŀƴǘ Řŀƴǎ ƭŜ ŎŀŘǊŜ ŘŜǎ ŞǇƛƭŜǇǎƛŜǎ 
de cause structurale ou métabolique. Elle représente une des comorbidités les plus fréquentes chez la 
ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝƴ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ƴŀƛǎ ƛƭ ƴΩŜȄƛǎǘŜ Řŀƴǎ ƭŀ ƭƛǘǘŞǊŀǘǳǊŜ ǉǳŜ ǇŜǳ ŘΩŞǘǳŘŜǎ ǎǳǊ ŎŜ ǎǳƧŜǘΦ  

¶ Deux situations peuvent se retrouver :  
ü Parfois les crises, de n'importe quel type, font partie du syndrome neurologique avec les troubles 

moteurs, sensoriels etc., et n'apportent qu'un élément de préoccupation supplémentaire ;  
ü Au contraire l'épilepsie peut apparaître comme étant au centre des problèmes médicaux dans le 

cadre des encéphalopathies épileptiques.  

¶ Etude clinique 
vǳŜƭ ǉǳŜ ǎƻƛǘ ƭŜǳǊ ǘȅǇŜΣ ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ŘŜǎ ŎǊƛǎŜǎ Ŝǎǘ ǇǊƛƳƻǊŘƛŀƭŜ Ŝǘ ǇƭǳǎƛŜǳǊǎ ŞƭŞƳŜƴǘǎ ǎƻƴǘ Ł 
ǊŜǇŞǊŜǊ Υ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ ƛƭ Ŝǎǘ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘ ŘŜ ƭŜǎ ŘŞŎǊƛǊŜ ǇŀǊ ŘŜǎ Ƴƻǘǎ ǎƛƳǇƭŜǎ  Ǉƭǳǘƾǘ ǉǳŜ ŘΩ ŜǎǎŀȅŜǊ ŘŜ ǘȅǇŜǊ 
la crise (Annexe ch 2.4, Figure 2, ƎǳƛŘŜ ŘΩŀƛŘŜ Ł ƭŀ ŘŜǎŎǊiption des crises épileptiques). 
 
[ŀ ƴŀǘǳǊŜ ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜ ŘΩǳƴŜ ŎǊƛǎŜ Ŝǎǘ ǇŀǊŦƻƛǎ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ Ł ŘƛŀƎƴƻǎǘƛǉǳŜǊ. Il y a donc deux risques majeurs, 
lourds de conséquences : méconnaître la nature épileptique de certaines manifestations paroxystiques 
chez un enfant polyhandicapé (ou passer à côté de crises brèves, pauci-symptomatiques, notamment 
nocturnes) ou poser à tort le diagnostic d'épilepsie devant des manifestations aiguës d'autres origines. 

2.4.3 Traitement de la crise 

Savoir être vigilant quant à la durée de la crise, facteur reconnu comme pouvant aggraver le déficit 
antérieur de l'enfant si celle-ci est prolongée en état de mal. 
ü Pour une crise brève : Ǉŀǎ ŘŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ Ł ŘƻƴƴŜǊΦ wŜǎǇŜŎǘŜǊ ƭŜǎ ŎƻƴŘǳƛǘŜǎ ŘΩǳǎŀƎŜ Ŝƴ 

cas de crise. 
ü Si la crise dure plus de 5 minutes = administration intra-rectale de Valium : 0,5 

mg/kilo/administration (maximum 10 mg soit 1 ampoule). Pas de risque de dépression respiratoire 
par voie intra-rectale. 

Le Valium peut être renouvelé après dix à quinze minutes. Au delà d'une demi-heure, il s'agit d'un état de 
mal et l'hospitalisation s'impose pour recourir à des médicaments injectables sous monitorage. 
Alternative : le Buccolam (principe actif Midazolam) : AMM de 3 mois à 18 ans (de 3 à 6 mois uniquement 
en milieu hospitalier) ; cƻƳƳƻŘƛǘŞǎ ŘΩŀŘƳƛƴƛǎǘǊŀǘƛƻƴ ƎǊŃŎŜ Ł ƭŀ ǾƻƛŜ ƛƴǘǊŀ-jugale. 

2.4.4 Traitement de fond de l'épilepsie 

[ΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘΩǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ƴŜ ƳƻŘƛŦƛŜ Ǉŀǎ ƭŜ ŎƘƻƛȄ ŘŜ ƭŀ ǎŞǉǳŜƴŎŜ ŘŜǎ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎΣ Ŝǘ ƭΩƻƴ ǘƛŜƴŘǊŀ  
ŎƻƳǇǘŜ Řǳ ǘȅǇŜ ŘŜǎ ŎǊƛǎŜǎΣ ŘŜ ƭΩŃƎŜΣ Řǳ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜ ǎΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ Ŝǘ ŘŜ ƭΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ ό5ǳƭŀŎ, 2005). 
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¶ Buts du traitement.  
La disparition de toutes les crises n'est pas forcément le but à atteindre. Le principe primordial est de 
trouver un compromis entre ŘΩǳƴŜ ǇŀǊǘ les risques liés aux crises et leurs conséquences possibles sur l'état 
neuropsychique de la personne Ŝǘ ŘΩŀǳǘǊŜ ǇŀǊǘ ƭŀ ŎǊŀƛƴǘŜ ŘΩŀƭǘŞǊŜǊ ƭŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ŎƻƎƴƛǘƛǾŜǎ Ŝǘ ƭŀ ǾƛƎƛƭŀƴŎŜ Řǳ 
patient du fait des effets secondaires des traitements. Cet équilibre est toujours difficile à atteindre et doit 
être expliqué aux familles et aux équipes soignantes. 
Une recrudescence des crises doit toujours faire rechercher un facteur de décompensation : douleur de 
toute origine (digestive, ostéo-ŀǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜΧΦύΣ ƛƴŦŜŎǘƛƻƴ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜ ƻu urinaire, constipation, sinon il faut 
évoquer une aggravation ζ ƛƴǘǊƛƴǎŝǉǳŜ η ŘŜ ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ. 

¶ Conduite du traitement (Cf Annexe 4 ς 2.4 Tableau 1 et Figure 3)  
Lƭ Ŝǎǘ ŘΩǳƴŜ ƛmportance fondamentale que ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ Ŝǘ ƭΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ soient partagées entre le médecin 
spécialiste, le médecin-ǘǊŀƛǘŀƴǘΣ ƭŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎ Ŝǘ ƭŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ǘƻǳǘ ƳŀƭŜƴǘŜƴŘǳ ŎƻƴŎŜǊƴŀƴǘ ƭŜǎ 
traitements.  
Il faut prendre en compte et éviter si possible les traitements qui abaissent le seuil épileptogène : 
neuroleptiques, anti-histaminiques sédatifs, opioïdes (Tramadol), certains antidépresseurs ou 
antispastiques (Baclofene). 
Lƭ ŎƻƴǾƛŜƴǘ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŀŘƧǳǾŀƴǘǎ ǉǳƛ ǇŜǳǾŜƴǘ ǇŀǊ ƛƴǘŜǊŀŎǘƛƻƴ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘŜǳǎŜ ŘƛƳƛƴǳŜǊ 
ƭΩŜfficacité de certains antiépileptiques et favoriser les crises (ex : certains antibiotiques). 

 
Les règles suivantes doivent être respectées : 
ü Commencer par une MONOTHERAPIE, avec un antiépileptique majeur, dit de 1er rang 
ü En cas d'échec (compter au moins 1 mois de traitement) : changer de médicament  
ü Si nouvel échec : changer une nouvelle fois si un troisième médicament peut s'avérer efficace, sinon 

associer un deuxième médicament en BITHERAPIE (employer des médicaments ayant des cibles 
ŘΩŀŎǘƛƻƴ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘŜǎύ Ŝƴ ǎŀŎƘŀƴǘ ǉǳŜ ǎŜǳƭŜƳŜƴǘ нл ҈ ŘŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ǎŜǊƻƴǘ ŀƳŞƭƛƻǊŞǎ ǇŀǊ ǳƴŜ 
bithérapie 

ü Eviter au maximum la POLYTHERAPIE (Egunsola 2016) car la synergie de plusieurs médicaments 
n'est pas démontrée, aucune étude ne fait avec certitude état de l'efficacité de trois médicaments 
au lieu de deux, et le cumul des effets secondaires des médicaments, notamment sur la vigilance, 
Ŝǎǘ ǇǊƻǳǾŞΦ Lƭ Ŧŀǳǘ ŀǳ ŎƻƴǘǊŀƛǊŜ ǎŀǾƻƛǊ ōŀƛǎǎŜǊ ƭŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ Ŝƴ polythérapie, ce qui  peut 
ƭΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ Řŀƴǎ Ǉƭǳǎ ŘŜ рл҈ ŘŜǎ Ŏŀǎ όa ²¦ мффоύΦ 

¶ Les épilepsies pharmaco-résistantes 
La ƭƛƎǳŜ ƛƴǘŜǊƴŀǘƛƻƴŀƭŜ ŘŜ ƭΩ9ǇƛƭŜǇǎƛŜ όL[!9ύ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŜ ǉǳΩŀǇǊŝǎ ŞŎƘŜŎ ŘŜ ŘŜǳȄ ŀƴǘƛŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎΣ 
(médicaments adéquats, bien tolérés et choisis de manière appropriée), utilisés en mono ou bithérapie, 
ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ǎƻƛǘ ŎƻƴǎƛŘŞǊŞŜ ŎƻƳƳŜ ǇƘŀǊƳŀŎƻ-résistante (Kwan 2010) (prévalence de 61.9% au Centre de 
Vendin le Vieil sur 87 patients)Φ {ŀǾƻƛǊ ŎŜǇŜƴŘŀƴǘ ǉǳΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ мл Ł нл ҈ ŘϥŜǊǊŜǳǊǎ Řŀƴǎ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ, d'où la 
nécessité de la vidéo couplée à l'EEG. 

¶ Les autres possibilités thérapeutiques 
ü Le régime cétogène est une des ressources thérapeutiques dans le cadre ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜǎ ǇƘŀǊƳŀŎƻ-
ǊŞǎƛǎǘŀƴǘŜǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ό5ǳƭŀŎ нллрύ 

ü La stimulation du nerf vague réalise une stimulation cérébrale indirecte grâce aux relais des centres 
nerveux 

ü Le ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎŀƭ ŎƻƴǎƛǎǘŜ Ŝƴ ƭΩŜȄŞǊŝǎŜ ƻǳ ǇŀǊŦƻƛǎ ƭŀ ŘŞŎƻƴƴŜŎǘƛƻƴ ŘŜs régions cérébrales 
générant les crises ; il Ŝǎǘ ǇƻǎǎƛōƭŜ Řŀƴǎ ŎŜǊǘŀƛƴŜǎ ŞǇƛƭŜǇǎƛŜǎ ŦƻŎŀƭŜǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ǉƻƭyhandicapé 

ü La ǎǘƛƳǳƭŀǘƛƻƴ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ ǇǊƻŦƻƴŘŜ Ŝǎǘ ŀŎǘǳŜƭƭŜƳŜƴǘ Ŝƴ ŎƻǳǊǎ ŘΩŞǘǳŘŜ. 
 
Par ailleurs, lΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ Ŝǘ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ŘƻƛǾŜƴǘ ǊŜǎǘŜǊ ǾƛƎƛƭŀƴǘǎ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ 
polyhandicapée (maladie intercurrente, fièvre, manque de sommeil), en favorisant le repos, le contrôle de 
ƭŀ ŦƛŝǾǊŜΣ ƭΩƘȅŘǊŀǘŀǘƛƻƴ, ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ŀǳ ƳŀȄƛƳǳƳ ǳƴŜ ǊŜŎǊǳŘŜǎŎŜƴŎŜ ŘŜǎ ŎǊƛǎŜǎΦ  
9ƴŦƛƴ ƛƭ ŎƻƴǾƛŜƴǘ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ǘƻǳǘ ŎƘŀƴƎŜƳŜƴǘ ƻǳ ŀǊǊşǘ ōǊǳǎǉǳŜ Řǳ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŀƴǘƛŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜΣ ǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜ Ŝƴ 
cas de vomissements. Ces traitements sont à conserver parfois même lors des jeûnes avant les 
interventions chirurgicales.  
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2.4.5 La surveillance est essentiellement clinique 

¶ Les effets secondaires du traitement médicamenteux :  
Ils sont particulièrement fréquents, surtout pour les effets cognitifs ou psychologiques, de diagnostic 
parfois difficile. Il est impossible de les citer tous, certains peuvent être graves (Mathieu 2017) : toxicité 
hépatique, endocrinologique, hématologique, cutanée, oculaire, apparition de ƭƛǘƘƛŀǎŜ ǳǊƛƴŀƛǊŜΧ Les 
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 extrême), 
parfois si mal vécue ǉǳŜ ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ǇǊŞŦŝǊŜƴǘ ǊŜǘƻǳǊƴŜǊ Ł ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ǇƘŀǊƳŀŎƻ-résistance antérieure. 
9ƴ Ŏŀǎ ŘΩƛƴǘǊƻŘǳŎǘƛƻƴ ŘŜ ƴƻǳǾŜŀǳȄ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘŜǳȄΣ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ǾŞǊƛŦƛŜǊ ƭŀ ŎƻƳǇŀǘƛōƛƭƛǘŞ ŀǾŜŎ ƭŜǎ 
traitements antiépileptiques déjà en place ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŀ ǇƻǘŜƴǘƛŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŜŦŦŜǘǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎΦ 

¶ Intérêt des dosages sanguins en bi ou polythérapie :  
ü Si crises persistantes malgré une posologie correcte 
ü Pour reconnaître l'observance ou la bonne absorption des médicaments 
ü En Ŏŀǎ ŘΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŎƻƎƴƛǘƛŦǎΣ ŘŜ ǎƛƎƴŜǎ ŘŜ ǘƻȄƛŎƛǘŞ ƻǳ ŘΩŜŦŦŜǘ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜ ƛƴŜȄǇƭƛǉǳŞ. 

Lƭ ƴϥŜǎǘ Ǉŀǎ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŘŜ ǊŞǇŞǘŜǊ ƭŜǎ ŘƻǎŀƎŜǎ ŎƘŜȊ ǳƴ ŜƴŦŀƴǘ Řƻƴǘ ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ Ŝǎǘ ŞǉǳƛƭƛōǊŞŜΦ 

¶ LƴǘŞǊşǘ ŘŜ ƭΩ99D Υ  
En premier lieu pour établir un diagnostic syndromique. Un EEG Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ƭŀ ŦǊŞǉǳŜƴŎŜ 
ŘŜ ŎƻƴǘǊƾƭŜ ŘŜ ƭΩ99D ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ŘŞǇŜƴŘ ŘŜ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜΦ ¦ƴ 99D Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ŘŜ 
ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜΣ ŘŜ ŎƘŀƴƎŜƳŜƴǘ Řǳ ǘȅǇŜ ŘŜǎ ŎǊƛǎŜǎΣ ŘΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ƻǳ ŘΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŎƻƎƴƛǘƛŦǎ 
(idéalement Vidéo EEG avec tracés de veille et de sommeil). Il peut être nécessaire de proposer une 
prémédication de type Hydroxyzine ou Mélatonine, en évitant les benzodiazépines. 

¶ LƴǘŞǊşǘ ŘŜ ƭΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜΦ  
Elle doit être effectuée systématiquement pour poser un diagnostic étiologique, et notamment celui ŘΩǳƴŜ 
lésion focale, ainsi que dans la surveillance de certaines pathologies comme la Sclérose Tubéreuse de 
Bourneville  (1x/ an) ou si le diagnostic est remis en question. 

2.5 Douleur 

La personne polyhandicapée présente des atteintes organiques multiples, fréquemment responsables de 
ŘƻǳƭŜǳǊǎ ǉǳΩŜƭƭŜ ŀ ǇŜǳ ŘŜ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ŘŜ ŎƻƳƳǳƴƛǉǳŜǊ ǇǊŞŎƛǎŞƳŜƴǘ ŀǳȄ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǉǳƛ ƭΩŜƴǘƻǳǊŜƴǘ ƻǳ à 
ŎŜƭƭŜǎ ǉǳƛ ƭΩŜȄŀƳƛƴŜƴǘ. La prise en charge de la douleur est un préalable obligatoire à toute prise en charge, 
car elle peut bloquer un processus relationnel déjà limité. Elle est de plus une obligation légale, mais 
surtout éthique.  
Différentes enquêtes montrent que la douleur des personnes non-communicantes est encore sous-
estimée, sous-évaluée et sous-traitée. Or il est prouvé que les tout-petits et les personnes polyhandicapées 
ǎƻǳŦŦǊŜƴǘ ŀǳ ŎƻƴǘǊŀƛǊŜ ŘΩǳƴ ŘŞŦƛŎƛǘ ŘŜ ƳƻŘǳƭŀǘƛƻƴ Řǳ ƳŜǎǎŀƎŜ ŘƻǳƭƻǳǊŜǳȄ Ŝn raison de systèmes de 
ǊŞƎǳƭŀǘƛƻƴ ƛƳƳŀǘǳǊŜǎ ƻǳ ƭŞǎŞǎΣ Ŝǘ ŘΩŀōǎŜƴŎŜ ŘΩƛƴǘŞƎǊŀǘƛƻƴ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ ŘŜ ƭŀ ǎƛƎƴƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŜǳǊ ŘƻǳƭŜǳǊ Υ ƭŀ 
ŘƻǳƭŜǳǊ Ŝǎǘ ŘƻƴŎ ŎƘŜȊ ŜǳȄ Ǉƭǳǎ ƎƭƻōŀƭŜ Ŝǘ ǎΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜ ŘΩǳƴŜ ŎƻƳǇƻǎŀƴǘŜ ŀƴȄƛŜǳǎŜ ƳŀƧŜǳǊŜΦ 
 
Prévalence : Lƭ ƴΩŀ ŞǘŞ ǊŜǘǊƻǳǾŞΣ Řŀƴǎ ƭŜ ŎŀŘǊŜ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ tLa5 (Profound intellectual and 
multiple disabilities)Σ ŘΩŜƴǉǳşǘŜǎ ŘŜ ǇǊŞǾŀƭŜƴŎŜ ǉǳŜ Řŀƴǎ ǇŜǳ ŘΩétudes. Celle de Stallard (2001) portant sur 
ǳƴ ƴƻƳōǊŜ ǊŞŘǳƛǘ ŘΩŜƴŦŀƴǘǎ όопΣ âge moyen 9.4 ans) révèle que 73.5% des enfants ont eu au moins un 
épisode douloureux suǊ ǳƴŜ ǇŞǊƛƻŘŜ ŘŜ н ǎŜƳŀƛƴŜǎΦ [ΩŞtude Eval-PLH montre des chiffres bien inférieurs : la 
douleur toucherait 4 à 11% des enfants, avec une nette augmentation après 35 ans pour atteindre 60% 
après 50 ans (Rousseau 2019) (cf Annexe 4 ch 2.5 Tableau 1, résumé de 3 enquêtes). 

2.5.1 Physiopathologie 

¶ La douleur comporte quatre composantes : 
ü Une composante sensitive : mécanisme neurophysiologique de détection du stimulus douloureux 

et analyse de ses caractères d'intensité, de localisation et de qualité = ce que sent la personne ; 
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ü Une composante affective et émotionnelle : connotation désagréable, rattachée à la perception 
douloureuse, pouvant conduire à l'anxiété ou la dépression = ce que ressent la personne ; 

ü Une composante cognitive : processus mentaux susceptibles de moduler le vécu de la douleur = 
phénomène d'interprétation de la situation, références à des expériences passées 

ü Une composante comportementale : ensemble des manifestations observables, physiologiques 
(phénomènes végétatifs par exemple : rougeur, tachycardieΧ), verbales (plaintes, gémissements), 
motrices (postures, attitude antalgique, mobilité ou agitation, limitation des activités ...). 

¶ Douleur aiguë et douleur chronique (cf Annexe 4 ch 2.5, Tableau 2) 
Par le fait de sa persistance, une douleur initialement simple symptôme (douleur-signal d'alarme) peut se 
modifier et devenir un syndrome à part entière (douleur-maladie) : l'intensité des signes émotionnels et 
directs diminue, la personne cesse de se plaindre, se replie sur elle-même. En quelques jours s'installe une 
séméiologie pseudo-dépressive, celle de l'atonie psychomotrice : faciès figé, inexpressif, voire hostile. 
 
[Ŝǎ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘǎ ǘȅǇŜǎ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ǉǳŜ ƭΩƻƴ ǊŜǘǊƻǳǾŜ ŎƘŜȊ ƭŀ personne polyhandicapée sont les mêmes types 
de douleur que chez la personne « ordinaire ». 
 

2.5.2 bŞŎŜǎǎƛǘŞ Ŝǘ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘŜ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ  

Chez ces personnes sans langage verbal significatif et aux possibilités de communication limitées, 
l'interrogatoire des parents et de l'entourage revêt une importance primordiale. L'on s'attachera donc chez 
ces personnes : 
ü A l'étude de la composante anxieuse (CA) ou émotionnelle de la douleur (pleurs, mimiques, 

gémissements...) 
ü A la recherche de signes directs de la douleur (SDD) : attitude antalgique, protection des zones 

douloureuses, réactions de défense... 
ü A l'analyse par l'interrogatoire de l'entourage des altérations psychomotrices (APM) qui se 

traduisent par une régression psychique et une exacerbation des manifestations psychotiques. 

¶ !ƴŀƭȅǎŜ ŘΩǳƴ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ƛƴƘŀōƛǘǳŜƭ Υ ƭŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŘΩƻǊƛŜƴǘŀǘƛƻƴ 
[ΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ŘƻǳƭŜǳǊ Ŝǎǘ Ł ǊŜŎƘŜǊŎƘŜǊ ǇŀǊ ƭΩƛƴǘŜǊǊƻƎŀǘƻƛǊŜ ŘŜǎ ǇǊƻŎƘŜǎ Ŝǘ ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ƳƛƴǳǘƛŜǳǎŜ 
ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǉǳƛ ƴŜ ŎƻƳmunique pas verbalement, afin de rechercher des modifications inhabituelles de 
son comportement. Certains signes pris séparément (exemple : les pleurs) ne sont pas forcément 
ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜǎ ŘŜ ƭŀ ŘƻǳƭŜǳǊΣ Ƴŀƛǎ ƭŜǳǊ ŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴ ŘŜǾƛŜƴǘ ǎƛƎƴƛŦƛŎŀǘƛǾŜΦ /ΩŜǎǘ ǘƻǳǘ ƭΩƛƴǘŞǊşǘ ŘŜǎ ŞŎƘŜƭƭŜǎ ǉǳƛ 
ǊŜƎǊƻǳǇŜƴǘ ŎŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŀǾŜŎ ƭŀ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘΩŞǘŀōƭƛǊ ŘŜǎ ǎŎƻǊŜǎ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊΦ 

¶ [ΩŜȄŀƳŜƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜ Υ п ƎǊŀƴŘǎ Ǉƻƛƴǘǎ 
ü Regarder : observer la personne au repos, en activité, pendant le jeu, pendant le déshabillage, en 

interaction affective... noter la position qu'elle choisit, qu'elle conserve obstinément, ou si elle 
ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŦŞōǊƛƭŜƳŜƴǘ ǳƴŜ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŀƴǘŀƭƎƛǉǳŜΧ 

ü Ecouter : interrogatoire des parents et des soignants. « Lƭ όŜƭƭŜύ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŎƻƳƳŜ ŘΩƘŀōƛǘǳŘŜ » 
ü Dialoguer : dialogue avec la pŜǊǎƻƴƴŜ ŀŦƛƴ ŘŜ ǇƻǳǾƻƛǊ ƭΩŜȄŀƳƛƴŜǊ Ŝƴ ǘƻǳǘŜ ǎŞǊŞƴƛǘŞ  
ü Rechercher : Examen clinique, si possible à deux. L'un garde un contact ludique et empathique avec 

la personne, l'autre l'examine avec douceur : 
- Exploration de la sensibilité par toucher léger : effleurement avec un objet familier afin 

de repérer les zones hyperalgiques. Puis palper superficiel local, puis pression douce 
des masses musculaires, puis les os ; examen articulaire passif voire actif si possible ; 

- Recherche des modifications du pouls ou de la respiration ; 
- Exploration de la motricité. 

¶ 9Ǿŀƭǳŀǘƛƻƴ ǇŀǊ ŞŎƘŜƭƭŜ ŘΩƘŞǘŞǊƻ-évaluation  
[ΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŘƻǳƭŜǳǊ ǎŀƴǎ ƻǳǘƛƭ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ ǾŀǊƛŜǊŀ ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ł ƭΩŀǳǘǊŜΣ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ǇƻǳǊ ŘŜǎ 
raisons affectives. Une échelle validée et standardisée : 
ü Permet ǳƴŜ ŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ƻōƧŜŎǘƛǾŜ ǊŜǇǊƻŘǳŎǘƛōƭŜ ŘΩǳƴ ǇƘŞƴƻƳŝƴŜ ǎǳōƧŜŎǘƛŦ 
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ü Permet ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴǘŜƴǎƛǘŞ ƛƴƛǘƛŀƭŜ ŘŜ ƭŀ ŘƻǳƭŜǳǊ Ŝǘ ƭŀ Ǿƛǎǳŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ǎŀ ŘƛƳƛƴǳǘƛƻƴ ŀǇǊŝǎ 
traitement 

ü Constitue un outil commun à tous les personnels, ceux-ci utilisant le même langage 
ü Oblige à penser à la douleur et à la réévaluer à des moments différents. 

¶ Quand utiliser ǳƴŜ ŞŎƘŜƭƭŜ ŘΩƘŞǘŞǊƻ-évaluation (toujours au moins en binôme) ? 
ü Devant toute douleur, même si elle paraît évidente (intensité initiale) 
ü Devant un comportement anormal (troubles du comportement, auto-mutilation, hétéro-
ŀƎǊŜǎǎƛǾƛǘŞΧύΣ ƻǳ ǳƴŜ ŀǳƎƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ƳŀƴƛŦŜǎǘŀǘƛƻƴǎ ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎ 

ü tƻǳǊ ƭŀ ǊŞŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ǊŞƎǳƭƛŝǊŜ ŘΩǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘŜǳȄ ƻǳ ƴƻƴ 
ü Lors de tout soin présumé douloureux Υ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǾŞǊƛŦƛŜǊ ƭΩŜŦficacité de la prémédication 
ü En post-opératoire 
ü Avant une consultation du chirurgien orthopédiste, la douleur étant un des éléments de décision, 

ou avant toute consultation, notamment de médecine physique. 

¶ Les différentes échellŜǎ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ : (cf Annexe 4 ch 2.5, Tableau 3) 
Les échelles présentées ǎƻƴǘ ǘƻǳǘŜǎ ǘŞƭŞŎƘŀǊƎŜŀōƭŜǎ ŀǾŜŎ ƭŜǳǊ ƳƻŘŜ ŘΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ǎǳǊ ƛƴǘŜǊƴŜǘ όǾƻƛǊ 
bibliographie). 
Choisir en priorité la DESS (Douleur Enfant San Salvadour), ǾƻƛǊŜ ƭΩ95!!t ό9ȄǇǊŜǎǎƛƻƴ ŘŜ ƭŀ 5ƻǳƭŜǳǊ 9ƴŦŀƴǘ 
ou Adulte Polyhandicapé), ou la PPP (Profile Pain Douleur), spécifiques du polyhandicap. La DESS et la PPP 
nécessitent un dossier de base pour chaque enfant ou adulte. 
!Ŧƛƴ ǉǳΩŜƭƭŜǎ ǎƻƛŜƴǘ ǳǘƛƭƛǎŞŜǎ ŎƻǳǊŀƳƳŜƴǘΣ ƛƭ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ǉǳŜ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ Řǳ ǇŜǊǎƻƴƴŜƭ ǎƻƛǘ ŦƻǊƳŞ Ł leur 
ǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴΣ Ŝǘ ǉǳΩǳƴ ŘƻǎǎƛŜǊ ŘŜ ōŀǎŜ « douleur » soit réalisé en équipe et avec les parents. Dans ces 
conditions, moins de 5 minutes suffisent à remplir une DESS ou une PPP, une fois le dossier de base 
constitué.  

¶ Evaluation par paramètres physiologiques  
La variabilité de la fréquence cardiaque (VFC) est corrélée avec le tonus du système nerveux autonome et a 
ŞǘŞ ǳǘƛƭƛǎŞŜ ǇƻǳǊ ŞǾŀƭǳŜǊ ŘŜǎ ǎǘƛƳǳƭƛ ƴƻŎƛŎŜǇǘƛŦǎΦ [Ŝ tƘȅǎƛƻ5ƻƭƻǊƛǎϰ όa5ƻƭƻǊƛǎ aŜŘƛŎŀƭ {ȅǎǘŜƳǎ {!{Σ [ƛƭƭŜΣ 
France) est un moniteur qui a été développé pour convertir par un algorithme la VFC en une échelle 
numérique (Analgesia Nociception Index ou ANI). Cet outil a été étudié avec différents stimuli chirurgicaux 
ǎƻǳǎ ŀƴŜǎǘƘŞǎƛŜ ƎŞƴŞǊŀƭŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΦ /ƘŜȊ ŘŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ŞǾŜƛƭƭŞǎ, il existe une relation linéaire négative 
ŜƴǘǊŜ ƭΩ!bL Ŝǘ ƭŜǎ ǎŎƻǊŜǎ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊΦ  {ƻƴ ŀǇǇƭƛŎŀōƛƭƛǘŞ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŀǘǘŜƛƴǘ ŘŜ ǇŀǊŀƭȅǎƛŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜΣ 
ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ƴƻƴ ŎƻƳƳǳƴƛǉǳŀƴǘΣ Ŧŀƛǘ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴŜ ŞǘǳŘŜ ǇƛƭƻǘŜ ό!ǾŜȊ /ƻǳǘǳǊƛŜǊ нлмрύΦ  
5ΩŀǳǘǊŜǎ ƳŞǘƘƻŘŜǎ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛon neurophysiologiques restent également encore du domaine de la 
recherche. 

2.5.3 Etiologies de la douleur 

Le diagnostic étiologique est souvent difficile, surtout dans les douleurs chroniques, du fait de l'intrication 
des pathologies présentées par ces enfants ou ces adultes, entraînant un véritable cercle vicieux. Pour 
pouvoir le rompre, il faudra néanmoins s'attacher à reconnaître la pathologie causale initiale. 

Douleurs en rapport avec le polyhandicap lui-même : Douleurs nociceptives conséquences du 
polyhandicap 
Les plus fréquentes sont les douleurs musculo-squelettiques et les douleurs ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘƛƎŜǎǘƛǾŜ όулΣт҈ ŘŜǎ 

douleurs pour Anne HUNT 2004) :  
ü Troubles neuro-orthopédiques Υ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ŘΩǳƴŜ ƭǳȄŀǘƛƻƴ ŘŜ ƘŀƴŎƘŜΣ douleurs liées aux rétractions, 
Ł ƭΩƛƳƳƻōƛƭƛǘŞ - crampes, paresthésies, points de pression -Σ Ł ƭΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜΣ ǇƻǳǾŀƴǘ ŜƴǘǊŀƛƴŜǊ ŘŜǎ 
fractures, de diagnostic parfois retardé 

ü DƻǳƭŜǳǊǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘƛƎŜǎǘƛǾŜ : constipation, reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎienΣ Řƛƭŀǘŀǘƛƻƴ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜΧ 
ü DƻǳƭŜǳǊǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ : spasticité, dystonie majeure, hypertension intracrânienne  
ü UƴŜ ǇƭŀŎŜ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŦŀƛǘŜ Ł ƭΩƛƴŎƻƴŦƻǊǘ Ŝǘ ŀǳȄ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ƭƛŞŜǎ ŀǳȄ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ 
ü Douleurs secondaires à des auto-mutilations 
ü Douleurs osseuses secondaires à une fracture spontanée ou à la déminéralisation. 
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Lƭ Ŧŀǳǘ ƎŀǊŘŜǊ Ł ƭΩŜǎǇǊƛǘ ƭŀ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ǎǘƻƳŀǘƻƭƻƎƛǉǳŜ ƻǳ ŘŜƴǘŀƛǊŜΣ hw[Σ 
ophtalmologique, cutanée, urinaire (rétention aiguë ŘΩǳǊƛƴŜΣ ƭƛǘƘƛŀǎŜ ǇŀǊŦƻƛǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƛŀǘǊƻƎŝƴe), ou en 
rapport avec une sous-hydratation chronique. 

¶ Douleurs neuropathiques 
Elles doivent toujours être évoquées. Elles sont souvent recherchées dans les encéphalopathies 
ǇǊƻƎǊŜǎǎƛǾŜǎ ŎŀǊ ŜƭƭŜǎ Ŧƻƴǘ ǇŀǊǘƛŜ ŘŜ ƭŜǳǊ ǎȅƳǇǘƻƳŀǘƻƭƻƎƛŜ ǇǊƻǇǊŜΣ Ƴŀƛǎ ŜƭƭŜǎ ǎƻƴǘ ƭƻƛƴ ŘΩşǘǊŜ ŀōǎŜƴǘŜǎ ŘŜǎ 
signes des encéphalopathies dites fixées. La caractérisation de ces douleurs est très importante car leur 
traitement est spécifique.  

¶ 5ƻǳƭŜǳǊ Ŝǘ ǎƻǳŦŦǊŀƴŎŜ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛǉǳŜ 
9ƭƭŜ Řƻƛǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ şǘǊŜ ŞǾƻǉǳŞŜΦ LƳǇƻǊǘŀƴŎŜ ŘΩǳƴ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛǉǳŜΣ ŘΩǳƴ ǘǊŀǾŀƛƭ ŀǾŜŎ ƭŜǎ 
familles et les aidants. 

¶ Douleurs liées 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 obligeant continuellement à repenser nos habitudes. 
ü Les douleurs liées aux gestes infirmiers (soins de gastrostomie, aspirations, pansements, soins post-

opératoires, prélèvements) doivent être aussi prévenues (EMLA, MEOPA) et évaluées. 
ü Les soins rééducatifs, ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ƭŀ ƪƛƴŞǎƛǘƘŞǊŀǇƛŜΣ ǎŜ ŘƻƛǾŜƴǘ ŘΩǳǘƛƭƛǎŜǊ ŘŜǎ ƳŞǘƘƻŘŜǎ ƭŜǎ Ƴƻƛƴǎ 
ŀƎǊŜǎǎƛǾŜǎ ǇƻǎǎƛōƭŜǎ Ŝǘ ǇŜǳǾŜƴǘ ŦŀƛǊŜ ǊŜŎƻǳǊƛǊ Ł ƭŀ ǇǊŜǎŎǊƛǇǘƛƻƴ ŀƴǘƛŎƛǇŞŜ ŘΩŀƴǘŀƭƎƛǉǳŜǎΦ 

2.5.4 Aspects thérapeutiques 

[ƻǊǎǉǳŜ ƭŀ ŎŀǳǎŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǊŜǘǊƻǳǾŞŜΣ ƛƭ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŘŜ ǇǊŞǾŜƴƛǊ ƻu de calmer les douleurs par des 
moyens médicamenteux (traitement symptomatique), en essayant toujours de trouver un équilibre entre 
soulagement et maintien des capacités cognitives et sociales de la personne traitée. 
Ces traitements antalgiques doivent être employés à doses suffisantes avec utilisation de médicaments 
ŀŘŀǇǘŞǎ Ł ƭΩƛƴǘŜƴǎƛǘŞ Ŝǘ ŀǳ ǘȅǇŜ ŘŜ ƭŀ ŘƻǳƭŜur. Les règles de prescription - ǊŜǎǇŜŎǘ ŘŜǎ о ǇŀƭƛŜǊǎ ŘŜ ƭΩha{ Ŝǘ 
ŘŜǎ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ƭΩ!C{{!t{ όǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ 2009) - ǎΩŀǇǇƭƛǉǳŜƴǘ Ł ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜΦ 

¶ [ŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ŘŜ ƭŀ ƎǊŀƴŘŜ ƳŀƧƻǊƛǘŞ ŘŜ ŎŜǎ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ǇŀǎǎŜ ŘΩŀōƻǊŘ ǇŀǊ ƭŀ 
prévention   

LŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ Řƻƛǘ ŀǾŀƴǘ ǘƻǳǘ ǘŜƴŘǊŜ Ł ŞǾƛǘŜǊ ƭΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ŘŜ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜǎ ǇƻǘŜƴǘƛŜƭƭŜƳŜƴǘ ŘƻǳƭƻǳǊŜǳǎŜǎΣ Ŝƴ 
visant à améliƻǊŜǊ ŎƻƴǎǘŀƳƳŜƴǘ ƭŜ ŎƻƴŦƻǊǘ ǇƘȅǎƛǉǳŜ Ŝǘ ƳƻǊŀƭ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ son bien-être et sa 
qualité de vie. 
Les pratiques des soignants, éducateurs et rééducateurs ont un rôle préventif essentiel : techniques 
ŘΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴΣ ŘŜ ǘǊŀƴǎŦŜǊǘǎΣ ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴs et postures, toilette (importance des protocoles). Soulignons le 
rôle majeur de la parole : chanter une chanson, diffuser de la musique, parler, raconter une histoire, faire 
jouer une marionnette, manipuler des objets, ainsi que la relaxation. 
Lorsque la ŘƻǳƭŜǳǊ Ŝǎǘ ǇǊŞǎŜƴǘŜΣ ƛƭ ŦŀǳŘǊŀ ŀōǎƻƭǳƳŜƴǘ ǎΩŀttacher à reconnaitre la pathologie causale initiale 
afin dΩŀŘŀǇǘŜǊ ŀǳ ƳƛŜǳȄ ƭŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘΦ  

¶ Particularités à prendre en compte pour les traitements médicamenteux :  
ü Attention aux interactions médicamenteuses chez un patient polyhandicapé 
ü Morphiniques Υ ƭΩŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ ƴŜ ŎƻƴǎǘƛǘǳŜ Ǉŀǎ ǳƴŜ contre-indication formelle sous 
ǊŞǎŜǊǾŜ ŘΩǳƴ ǊŜǎǇŜŎǘ ǎǘǊƛŎǘ ŘŜǎ ǊŝƎƭŜǎ ŘŜ ǇǊŜǎŎǊƛǇǘƛƻƴ 

ü Effets secondaires digestifs : constipation, amenant à un renforcement des mesures hygiénoς
diététiques, physiques et médicamenteuses 

ü VƻƛŜǎ ŘΩŀŘƳƛƴƛǎǘǊŀǘƛƻƴ Υ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ǇǊŞŦŞǊŜǊ ƭŀ ǾƻƛŜ ƻǊŀƭŜ Ł ƭŀ ǾƻƛŜ Ǌectale, ou la voie sous cutanée ; la 
voie IM est à éviter. 

ü Les effets secondaires des traitements au long cours ne sont pas toujours bien connus : nécessité 
de réévaluer régulièrement les traitements. 

ü Traitement des douleurs nociceptives, 
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¶ Douleurs liées aux soins :  
Oƴ ǎΩŜƴ ǊŜƳŜǘ ŀǳȄ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŀƴǘŀƭƎƛǉǳŜǎ ŘŞŎǊƛǘǎ Řŀƴǎ ƭŜǎ ǘǊƻƛǎ ǇŀƭƛŜǊǎ ŘŜ ƭΩha{ (cf Annexe 4 ch 2.5, 
Tableau 4 Υ ǇǊƛƴŎƛǇŀǳȄ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎ ŀƴǘŀƭƎƛǉǳŜǎ ŎƭŀǎǎŞǎ ǎŜƭƻƴ ƭŜǎ ǘǊƻƛǎ ǇŀƭƛŜǊǎ ŘŜ ƭΩha{) : 
ü Le palier I : Antalgiques non morphiniques dits périphériques, destinés aux douleurs légères : le 

paracétamol et les anti-inflammatoires non stéroïdiens ; les AINS doivent être utilisés avec 
prudence chez les enfants polyhandicapés en raison de la fréquence des reflux gastro-
ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴǎ ; lŀ ǇǊŜǎŎǊƛǇǘƛƻƴ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŀǎǎƻŎƛŞŜ Ł ŎŜƭƭŜ ŘΩLtt ; lΩ!spirine ne doit plus être employée 
ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘΩŜŦŦŜǘǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎ ǇƻǳǾŀƴǘ şǘǊŜ ƎǊŀǾƛǎǎƛƳŜǎ Ŝǘ ŘŜ ǎŀ ƭƛƳƛǘŀǘƛƻƴ ŘŜ 
prescription dans certaines viroses infantiles ; 

ü Le palier II : Antalgiques morphiniques centraux faibles, réservés aux douleurs moyennes à fortes : 
essentiellement la Codéine (enfant de plus de 12 ans ς HAS 2016) et le Tramadol ;  

ü Le palier III : Antalgiques morphiniques centraux puissants, douleurs fortes : Morphine et Fentanyl, 
encore sous-employés ŎƘŜȊ ƭΩŜƴfant a fortiori polyhandicapé : assimilation à une dépendance, à la 
Ŧƛƴ ŘŜ ǾƛŜΧ 

¶ Traitement des douleurs neuropathiques : 
ü Gabapentine en première intention (10 à 30 mg/kg/jour) ou antidépresseur type Amytriptyline (0,3 

à 1mg/kg/jour en une prise le soir (1 goutte/kg/ jour pour les formes buvables).  
ü [ΩŜƳǇƭƻƛ ŘŜǎ ƳƻǊǇƘƛƴƛǉǳŜǎ ƴΩŜǎǘ ƛƴŘƛǉǳŞ ǉǳΩŜƴ Ŏŀǎ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ƳƛȄǘŜǎΦ 

¶ ¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛǉǳŜ :  
Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ŘΩǳƴ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘΩŞƭƛƳƛƴŀǘƛƻƴΣ ǉǳƛ Řƻƛǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴ ŀǾƛǎ ǇǎȅŎƘƛŀǘǊƛque. 

¶ Autres traitements médicamenteux :  
Antispasmodiques (Phloroglucinol), myorelaxants (Benzodiazépines, Baclofène) 
Traitements étiologiques : dystonie, reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎien (RGO), ostéoporose, spasticité (voir 
chapitres spécifiques) 

¶ Traitements médicamenteux utilisés en prévention :  
ü Anesthésiques locaux : EMLA en crème ou patch pour des soins, VERSATIS 5% en cas de douleur 

neuropathique 
ü MEOPA : Il reste peu employé bien que ne possédant que peu de contre-indications Ŝǘ ŘΩŜŦŦŜǘǎ 

secondaires. Il est rapidement anxiolytique (1 mn) et procure rapidement (4mn) une analgésie de 
surface  

 

[ŀ ŘƻǳƭŜǳǊ ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŜ ǳƴ ǇǊƻōƭŝƳŜ ƳŀƧŜǳǊ ŎƘŜȊ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜΦ [ΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ŎŀǇƛǘŀƭŜ Ŝǘ 
ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŞŎƘŜƭƭŜ ŘΩƘŞǘŞǊƻ-ŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜΦ Lƭ Ŝǎǘ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭ ŘΩŜƴ ǘǊƻǳǾŜǊ ƭŀ ŎŀǳǎŜΣ Ƴŀƛǎ Řŀƴǎ 
ƭŜ Ŏŀǎ ŎƻƴǘǊŀƛǊŜ ǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩŞǇǊŜǳǾŜ Ŝǎǘ ǘƻǳǘ Ł Ŧŀƛǘ ƭƛŎƛǘŜΦ 
[Ŝ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ Ŝǎǘ ǎǳǊǘƻǳǘ ǇǊŞǾŜƴǘƛŦΣ ƭŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ǎȅƳǇǘƻƳŀǘƛǉǳŜ Ŝǎǘ ŘΩŀōƻǊŘ ƴƻƴ-médicamenteux. Le 
traitement médicamenteux doit être adapté au type de la douleur et prescrit à doses efficaces. 
« ¢ƻǳǘŜ ƳƻŘƛŦƛŎŀǘƛƻƴ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ŎƭƛƴƛǉǳŜΣ ŀŦŦŜŎǘƛŦΣ ǎƻŎƛŀƭ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞΣ Ł ŎƻƴŘƛǘƛƻƴ 
ǉǳΩŜƭƭŜ ǇǳƛǎǎŜ şǘǊŜ ƻōǎŜǊǾŞŜ Ŝƴ ǇƭǳǎƛŜǳǊǎ ǘŜƳǇǎ Ŝǘ ǇŀǊ ǇƭǳǎƛŜǳǊǎΣ Ŝǎǘ Ƙŀǳǘement suspecte de signaler une 
ŘƻǳƭŜǳǊΣ ƧǳǎǉǳΩŁ ǇǊŜǳǾŜ Řǳ ŎƻƴǘǊŀƛǊŜ ηΦ aΦ a9bL9w 

 

2.6 Troubles dentaires 

Les risques engagés par un mauvais état dentaire sont multiples : 
ü Douleur : la sphère oro-faciale est la zone la plus innervée du corps  
ü Mauvaise hygiène => caries, parodontite, perte des dents, mauvaise haleine 
ü IƴŦŜŎǘƛƻƴΣ ŀǾŜŎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ŘŜ ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ όŎŀǊŘƛŀǉǳŜΣ hw[Σ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜΣ Χύ 
ü Difficultés de mastication et de déglutition. 

Lƭ Ŝǎǘ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭ ŘΩŀƎƛǊ ǉǳŀǎƛƳŜƴǘ Řŝǎ ƭŀ ƴŀƛǎǎŀƴŎŜΣ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ Ǉƭǳǎ ǘŀǊŘ les appareillages, toujours difficiles 
chez la personne polyhandicapée.  
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2.6.1 Conséquences du polyhandicap sur les fonctions oro-faciales 

¶ [ΩŀǊǘƛŎǳƭŞ ŘŜƴǘŀƛǊŜ  
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) 
engeƴŘǊŜƴǘ ŘŜǎ ŘƻǳƭŜǳǊǎ ŘŜ ƭΩŀǊǘƛŎǳƭŀǘƛƻƴ ǘŜƳǇƻǊƻ-maxillaire difficiles à diagnostiquer et qui peuvent être 
très présentes car déclenchées par le moindre mouvement. Elles augmentent la difficulté à mastiquer.  

¶ La stase alimentaire ou salivaire 
Si la masticatioƴ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǎǳŦŦƛǎŀƴǘŜΣ ƭŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘǎ ǊŜǎǘŜƴǘ ōƭƻǉǳŞǎ Řŀƴǎ ƭŜǎ ǾŜǎǘƛōǳƭŜǎΣ ŀǳƎƳŜƴǘŀƴǘ 
considérablement le risque carieux. Pour les mêmes raisons, le tartre est très présent chez les personnes 
polyhandicapées. 
[ŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŘΩŀŎƛŘŜ dans la bouche en cas de reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ ŦǊŀƎƛƭƛǎŜ ƭΩŞƳŀƛƭ Ŝǘ ƭŜǎ ǘƛǎǎǳǎ ƻǎǎŜǳȄ 
de soutien, provoquant des caries et des gingivites.  
[ŀ ǎŀƭƛǾŜ Ŝǎǘ ǳƴ ŞƭŞƳŜƴǘ ƳŀƧŜǳǊ ŘŜ ǇǊƻǘŜŎǘƛƻƴΣ ŜƭƭŜ ŜƳǇşŎƘŜ ƭŀ ŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŎŀǊƛŜǎ Ŝǘ ǊŜƳƛƴŞǊŀƭƛǎŜ ƭΩŞƳŀƛƭΣ 
Ƴŀƛǎ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩƘȅǇƻǎŀƭƛǾŀǘƛƻƴ όǎƻǳǾŜƴǘ ƭƛŞŜ ŀǳȄ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎύ ŜƭƭŜ ƳŀƴǉǳŜΣ Ŝǘ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩƘȅǇŜǊǎŀƭƛǾŀǘƛƻƴ 
ƭΩŜƴŦŀƴǘκƭΩŀŘǳƭǘŜ bave car il ƴΩŀǾŀƭŜ Ǉŀǎ ŎƻǊǊŜŎǘŜƳŜƴǘ ǎŀ ǎŀƭƛǾŜΣ ǉǳƛ ƴŜ ƧƻǳŜ Ǉŀǎ alors son rôle protecteur 
optimal.  

¶ Conséquences générales des pathologies dentaires 
De nombreuses pathologies sont aggravées ou induites par un état bucco-dentaire altéré. Les plus souvent 
ŎƛǘŞŜǎ ǎƻƴǘ ƭΩŜƴŘƻŎŀǊŘƛǘŜ ƭƛŞŜ Ł ǳƴŜ ƛƴŦŜŎǘƛƻƴ ŘŜƴǘŀƛǊŜΣ ƭŜǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜǎ hw[ ƭƛŞŜǎ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ Ł ǳƴŜ 
contamination locale ou loco-régionale, mais aussi les pathologies rhumatismales liées au mauvais articulé 
dentaire. Le diabète est un facteur de risque supplémentaire qui potentialise toutes les pathologies décrites 
ci-dessous.  

2.6.2 Aspects cliniques et traitements 

Tout refus de manger doit entrainer un examen attentif de la bouche ! 
ü Les caries et infections des tissus de soutien 

Les bactéries impliquées sont nombreuses, et les infections sont transmissibles (mère-enfant). Elles doivent 
être soignées, tout comme les infections parodontales. 
ü Les pathologies gingivales 

Très fréquentŜǎ Ŝǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ƭƛŞŜǎ ŀǳȄ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ όŀƴǘƛŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎύΦ [Ŝ ǾƻƭǳƳŜ ŘŜ ƭŀ ƎŜƴŎƛǾŜ Ŝǎǘ ǘŜƭ ǉǳΩƛƭ 
ǇŜǳǘ ŀŦŦŜŎǘŜǊ ƭŀ ƳŀǎǘƛŎŀǘƛƻƴ Ŝǘ ƴǳƛǊŜ Ł ƭΩŞǊǳǇǘƛƻƴ ŘŜǎ ŘŜƴǘǎ Ŝǘ ǎǳǊǘƻǳǘ Ł ƭΩƘȅƎƛŝƴŜΦ [ΩŀŎŎǳƳǳƭŀǘƛƻƴ ŘŜ ǇƭŀǉǳŜ 
augmente le risque carieux et aggrave les conséquences à long terme.  
ü Les pathologies de la bouche 
ü Les candidoses, mycoses superficielles, peuvent être consécutives à un traitement antibiotique ou à 

des deficits nutritionnels.  
Toute lésion intrabuccale doit être traitée, car elle entraine une ŘƻǳƭŜǳǊΦ [Ŝǎ ŎŀǳǎŜǎ Ŝƴ ǎƻƴǘ ƭΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴ 
ƭƻŎŀƭŜΣ ǳƴŜ ŜȄǘǊŀŎǘƛƻƴ ŘŜƴǘŀƛǊŜ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜΣ ŘŜǎ ƳƻǊǎǳǊŜǎ ƭƻǊǎ ŘŜ ŎǊƛǎŜǎ ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ƻǳ ǎƛƳǇƭŜƳŜƴǘ ǳƴŜ ŦǊŀƎƛƭƛǘŞ 
de la muqueuse buccale. 
Si la guérison traîne, il faudra rechercher éventuellement un cancer débutant (adulte). 
 

2.6.3 Recommandations préventives 

¶ Prévention des caries et infections 
Dès les premières dents, passer une compresse sur les gencives pour enlever les dépots alimentaires.  
Dès 2 ans, pratiquer le brossage, une fois puis deux fois par jour, avec une petite brosse et un peu de 
ŘŜƴǘƛŦǊƛŎŜ ŘƻǎŞ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŃƎŜΦ  
.ƛŜƴ ŜƴǘŜƴŘǳΣ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Řƻƛǘ ŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ǎǳŎǊŜǎΣ ƭŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘǎ ŀŎƛŘŜǎ όƪŜǘŎƘ-up, vinaigre, jus de fruits) ou 
lŜǎ ŀǎǎƻŎƛŜǊ Ł ŘŜǎ ŎƻƳǇŜƴǎŀǘŜǳǊǎ όŦǊƻƳŀƎŜΣ ǇǊƻǘŞƛƴŜǎΣ ƭƛǇƛŘŜǎύΦ ¢ƻǳƧƻǳǊǎ ŦƛƴƛǊ ƭŜ ǊŜǇŀǎ ǇŀǊ ŘŜ ƭΩŜŀǳ Ŝǘ, a 
minima, passer une compresse en fin de repas si on ne peut pas brosser.  
En collaboration avec le chirurgien-dentiste, ajuster les dosages de fluor topique en fonction du risque 
carieux identifié. 
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¶ tƭŀŎŜ ŘŜ ƭΩƻǊǘƘƻǇƘƻƴƛǎǘŜ 
[ΩƻǊǘƘƻǇƘƻƴƛǎǘŜ ǘǊŀǾŀƛƭƭŜ ǎǳǊ ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴΣ ƭŀ ŦŜǊƳŜǘǳǊŜ ŘŜ ƭŀ ōƻǳŎƘŜ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŜ ōŀǾŀƎŜΣ 
et sur les praxies oro-faciales afin de favoriser la mastication. La gestion des parafonctions (bruxisme) est 
ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ Řŀƴǎ ƭŜǎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ŘŜ ǘǊŀǾŀƛƭ ŘŜ ƭΩƻǊǘƘƻǇƘƻƴƛǎǘŜΦ  

¶ Place du dentiste et du stomatologiste 
Il faut prévoir une visite annuelle chez un chirurgien-dentiste (traitement sous MEOPA si possible). Des 
extractions pilotées permettent aux dents définitives de mieux se positionner. 
[ŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŘΩǳƴ ǇŀŎŜ-ƳŀƪŜǊ Řƻƛǘ şǘǊŜ ǎƛƎƴŀƭŞŜ ŎŀǊ ŜƭƭŜ ƭƛƳƛǘŜ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ŎŜǊǘŀƛƴǎ ŀǇǇŀǊŜƛƭǎΦ  
Les douleurs engendrées par les parafonctions peuvent justifier une gouttière.  

2.7 TroublŜǎ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜ  

[Ŝǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ǇŜǳǾŜƴǘ ŀǾƻƛǊ ŘŜǎ ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜǎ 
graves, parfois vitales, en lien avec les fausses routes, le reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴΣ ƭŜǎ ǊƛǎǉǳŜǎ ŘŜ 
dénutrition et de déshydratation. Ces troubles ont aussi des conséquences sur la phonation, sur la 
communication non-verbale et surtout sur la respiration. Ils limitent le plaisir et la convivialité du repas et 
ne sont pas sans conséquence sur la socialisation.  

2.7.1 Troubles de la déglutition 

Dès la naissance, la plupart des nouveaux-nés ont un réflexe de succion qui leur permet de téter, puis au fil 
Řǳ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƳŜƴǘ Ŝǘ ƎǊŃŎŜ Ł ǎŜǎ ƳǳƭǘƛǇƭŜǎ ŜȄǇƭƻǊŀǘƛƻƴǎ ōǳŎŎŀƭŜǎΣ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŎƻƴǎǘǊǳƛǘ ǳƴŜ ƴƻǳǾŜƭƭŜ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ 
ǉǳƛ ƭǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǎΩŀƭƛmenter à la cuillère puis à la fourchette, de mastiquer, et de boire au verre. 

¶ Ces fonctions font appel à de multiples compétences : 
ü Compétences sensitives pour percevoir puis analyser ce qui est dans la bouche, 
ü Compétences motrices de la langue, des joues, des lèvres, des mâchoires, du voile du palais, du 
ǇƘŀǊȅƴȄ Ŝǘ ŘŜ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎŜΣ 

ü Compétences motrices plus globales pour maintenir une posture adaptée et parfois pour utiliser 
certaines capacités fonctionnelles. 

¶ wŀǇǇŜƭƻƴǎ ǉǳŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŎƻƳǇƻǊǘŜ ǘǊƻƛǎ ǘŜƳps : 
ü Un ǘŜƳǇǎ ŘŜ ƳŀǎǘƛŎŀǘƛƻƴΣ ǾƻƭƻƴǘŀƛǊŜΣ Ŝǘ ŀǳǘƻƳŀǘƛǎŞ ǎΩƛƭ Ŝǎǘ ōƛŜƴ ƳŀƞǘǊƛǎŞΣ ǉǳƛ ƴŞŎŜǎǎƛǘŜ ƭŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ 

de molaires et une mobilité latérale de la langue ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜ Ł ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Ŝƴ ƳƻǊŎŜŀǳȄ. Il 
permet la transformation des aliments en bol alimentaire, homogène et lubrifié.  

ü Un temps de propulsion, également volontaire et automatisé, qui entraine la bouchée de la bouche 
ǾŜǊǎ ƭŜ ǇƘŀǊȅƴȄ ǇŀǊ ƭΩŞƭŞǾŀǘƛƻƴ Ŝǘ ƭŜ ǊŜŎǳƭ ŘŜ ƭŀ ƭŀƴƎǳŜΣ 

ü Un temps de déglutition proprement dite, qui est uniquement réflexe et déclenché par la mise en 
contact des zones sensitives de notre carrefour aéro-digestif lors du temps précédent. Il permet le 
ǘǊŀƴǎǇƻǊǘ Řǳ ōƻƭ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜ Řŀƴǎ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎŜΦ 

[ŀ ǊŞǳǎǎƛǘŜ ŘŜ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ ŜȄƛƎŜ ŘƻƴŎ ƭΩŜƴŎƘŀƛƴŜƳŜƴǘ ŀŘŞǉǳŀǘ ŘŜ ŎŜǎ ǘǊƻƛǎ ǘŜƳǇǎΣ ŎƘŀcun conditionnant le 
suivant (Lespargot, 1989 ; Rofidal, 2017). 

¶ Les fausses routes 
Les troubles de la déglutition entraînent des fausses routes diverses, soit nasales par mauvaise contraction 
du voile du palais lors de la propulsion, soit trachéales par déficience du temps réflexe.  
ü Les fausses routes trachéales directes, pendant le temps alimentaire :  

- Mortelles ƭƻǊǎǉǳΩǳƴ ƳƻǊŎŜŀǳ ǊŜǎǘŀƴǘ ōloqué dans la trachée ne permet plus la respiration et 
ǉǳΩǳƴŜ ǊŞŀƴƛƳŀǘƛƻƴ ǇŀǊ ƳŀƴǆǳǾǊŜ ŘΩIŜƛƳƭƛŎƘ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŜƴǘǊŜǇǊƛǎŜ ƛƳƳŞŘƛŀǘŜƳŜƴǘΣ 

- Graves ƭƻǊǎǉǳΩǳƴ ƳƻǊŎŜŀǳ ǊŜǎǘŀƴǘ ōƭƻǉǳŞ Řŀƴǎ ǳƴŜ ōǊƻƴŎƘŜ ǇǊƻǾƻǉǳŜ ǳƴŜ ǇƴŜǳƳƻǇŀǘƘƛŜ 
ŘΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴ ǉǳƛ ǇŜǳǘ ƳŜǘǘǊŜ Ŝƴ ƧŜǳ ƭŜ pronostic vital, 

- Minimes Ŝǘ ǊŞǇŞǘƛǘƛǾŜǎΣ ƭƛŞŜǎ Ł ƭΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭƛǉǳƛŘŜǎ ƻǳ ŘΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ǎŜƳƛ-liquide ou mixée, 
pouvant passer inaperçues si la toux est minime ou absente Τ ŎŜǎ ŀŎŎƛŘŜƴǘǎ ǎƻƴǘ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘΩǳƴ 
encombrement bronchique permanent responsable de douleurs importantes, de surinfections 
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ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎΣ ŘΩŀǘŞƭŜŎǘŀǎƛŜǎΣ ŘŜ Řƛƭŀǘŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ōǊƻƴŎƘŜs pouvant se compliquer de 
pneumopathies et évoluant vers un syndrome respiratoire restrictif (Gautheron 2015). 

ü Les fausses routes trachéales indirectes, par absence de déglutitions secondaires du bol alimentaire 
ou déficit de déglutitions salivaires qui peuvent provoquer une inhalation à la reprise de la 
respiration ou par inhalation de régurgitations acides (reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ, vomissements) et 
ŘƻƴŎ Ǉƭǳǎ ŘŀƴƎŜǊŜǳǎŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜΦ 

2.7.2 Prévention des troubles de la déglutition 

¶ Les conditions de repas 
Les conditions indispensables à la prévention des troubles de la déglutition sont de trois ordres : 
ü Le temps repas doit se dérouler dans un environnement calme afin de permettre à la personne de 

se concentrer sur son alimentation ; 
ü LΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Řƻƛǘ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ǳƴŜ ōƻƴƴŜ ŦƭŜȄƛƻƴ Řǳ Ŏƻǳ όƭΩŀȄŜ ŘŜ ƭŀ ǘşǘŜ Řƻƛǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ şǘǊŜ Ŝƴ ŀǾŀƴǘ 
ŘŜ ƭΩŀȄŜ Řǳ ǘǊƻƴŎΣ ǉǳŜƭƭŜ ǉǳŜ ǎƻƛǘ ƭŀ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ Řǳ ŎƻǊǇǎύ ǇƻǳǊ ƴŜ Ǉŀǎ ǎΩƻǇǇƻǎŜǊ Ł ƭΩŀǎŎŜƴǎƛƻƴ Řǳ ƭŀǊȅƴȄ 
déclenchée par le réflexe de déglutition et garante de la fermeture des voies respiratoires ; cΩŜǎǘ ƭŜ 
Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ƭΩƛƴŎƭƛƴŀƛǎƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜΣ ǎƻǳǾŜƴǘ ǇǊƻƴƻƴŎŞŜ ƧǳǎǉǳΩŁ пр Ł слϲ όƛƴǘŞǊşǘ Řǳ 
« kit-cool »ύ ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘ Ł ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜΣ ǉǳΩŜƭƭŜ ǎƻƛǘ ƘȅǇƻǘƻƴƛǉǳŜ ƻǳ ƘȅǇŜǊǘƻƴƛǉǳŜΣ ŘŜ ƴŜ Ǉŀǎ ŀǾƻƛǊ Ł 
lutter contre la pesanteur axiale et de concentrer son énergie sur sa motricité bucco-faciale (Le 
aŞǘŀȅŜǊΣ нллоύΦ [ŀ Ƴŀƛƴ ŘŜ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŀƴǘ ǉǳƛ ŀƛŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ Ł ƳŀƴƎŜǊ ǎŜǊŀ 
volontiers placée derrière la tête et ne doit jamais exercer une pression sur le front ou sous le 
menton, pour éviter de basculer la tête en arrière (cf annexe 4, en lien avec chapitre 2.7, 
LƴŘƛŎŀǘƛƻƴǎ ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ǇǊŀǘƛǉǳŜǎ Ŝǘ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜǎ ŘΩŀƛŘŜ Ł ƭŀ ŦŜǊƳŜǘǳǊŜ ŘŜ ōƻǳŎƘŜύ 

ü [ŀ ƳƻŘƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǘŜȄǘǳǊŜǎ Řƻƛǘ ǎΩŀŘŀǇǘŜǊ ŀǳȄ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ Ƴotrices bucco-faciales.  

¶ Les textures 
Pour les aliments : 
ü La ǘŜȄǘǳǊŜ ƳƛȄŞŜ ǎΩŀŘǊŜǎǎŜ ŀǳȄ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ Řƻƴǘ ƭŀ ƳƻōƛƭƛǘŞ ŘŜ ƭŀ ƭŀƴƎǳŜ ƴΩŜǎǘ ǉǳΩŀƴǘŞǊƻ-postérieure 

et/ou totalement édentées ; elle est obligatoirement lisse, doit séparer les différents composants 
ŘŜǎ Ǉƭŀǘǎ Ŝǘ ǎŀ ǇǊŞǎŜƴǘŀǘƛƻƴ Řƻƛǘ şǘǊŜ ǎƻƛƎƴŞŜ όŘŞŎƻǊŀǘƛƻƴΣ ŎƻǳƭŜǳǊǎΧύ ; 

ü La ǘŜȄǘǳǊŜ ƳƻǳƭƛƴŞŜ ǎΩŀŘǊŜǎǎŜ ŀǳȄ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ Řƻƴǘ ƭŀ ƭŀƴƎǳŜ Ŝǎǘ ŎŀǇŀōƭŜ ŘΩǳƴ ŘŞǇƭŀŎŜƳŜƴǘ ƭŀǘŞǊŀƭ 
mais dont la vigueur de la mastication est faible et/ou le nombre de mastications est insuffisant ou 
qui ne disposent Ǉŀǎ ŘΩǳƴ ŎƻŜŦŦƛŎƛŜƴǘ ŘŜ ƳŀǎǘƛŎŀǘƛƻƴ όƳƻƭŀƛǊŜǎ Ŝƴ ƻǇǇƻǎƛǘƛƻƴύ ǎǳŦŦƛǎŀƴǘ ; tous les 
ŀƭƛƳŜƴǘǎ ǉǳƛ ǎΩŞŎǊŀǎŜƴǘ Řŀƴǎ ƭΩŀǎǎƛŜǘǘŜ ǎŜǊƻƴǘ ǎŜǊǾƛǎ ǘŜƭǎ ǉǳŜƭǎ Ŝǘ ōƛŜƴ ŎǳƛǘǎΣ ƭŜǎ ŀǳǘǊŜǎ ǎŜǊƻƴǘ ǘǊŀƛǘŞǎ 
ŀǳ ƳƛȄŜǊ ƧǳǎǉǳΩŁ ƭΩƻōǘŜƴǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ǘŜȄǘǳǊŜ ŎƻƴǎŜǊǾŀƴǘ ǳƴ ǊŜƭƛŜŦ Ƴŀƛǎ ōƛŜƴ Ŏǳƛǘǎ όwƻŦƛŘŀƭΣ нлммύ 
(Benigni,  2011, 2014) ; 

ü [Ωǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ŎƻǳǘŜŀǳ ƳŀǎǘƛŎŀǘŜǳǊ Ŝǎǘ ǘǊŝǎ ǳǘƛƭŜ, ǇŜǊƳŜǘǘŀƴǘ ŘΩŀŘŀǇǘŜǊ ŦŀŎƛƭŜƳŜƴǘ ǎŜƭƻƴ ƭŜ 
ōŜǎƻƛƴ ƭŀ ǘŜȄǘǳǊŜ ŘΩǳƴ Ǉƭŀǘ όŜƴ ƛƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴΣ Ŝƴ ŦŀƳƛƭƭŜΣ ŀǳ ǊŜǎǘŀurant...). 

Pour les boissonsΣ ƭΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ǎŜƴǎƻǊƛŜƭƭŜ ŘŜ ƭŀ ōƻƛǎǎƻƴ ƭƛǉǳƛŘŜ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ŀƳŞƭƛƻǊŞŜ ǇŀǊ ƭŜ ƎƻǶǘ όŜƴ 
limitant les boissons sucrées pour préserver la denture), par la température, par la pétillance (eau 
gazeuse), éventuellement par le piquant (ƎƛƴƎŜƳōǊŜύΦ [ƻǊǎǉǳΩƛƭ Ŧŀǳǘ ǊŀƭŜƴǘƛǊ ƭŜ ǘŜƳǇǎ ŘŜ ƭŀ ƎƻǊƎŞŜ Řŀƴǎ 
ƭŀ ōƻǳŎƘŜΣ ƭŀ ƳƻŘƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǘŜȄǘǳǊŜǎ Ŧŀƛǘ ŀǇǇŜƭ Ł ƭΩŞǇŀƛǎǎƛǎǎŀƴǘ όŀƳƛŘƻƴ Řƻƴǘ ƛƭ Ŧŀǳǘ ŎƻƴǎƛŘŞǊŜǊ 
ƭΩŀǇǇƻǊǘ ƎƭǳŎƛŘƛǉǳŜύ Ŝǘκƻǳ ŀǳ ƎŞƭƛŦƛŀƴǘ όƎŞƭŀǘƛƴŜ ƻǳ ŀƎŀǊ-agar).   

 

¶ La motricité buccale et la régulation de la sensibilité 
[ƻǊǎǉǳŜ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Řǳ ǎǳƧŜǘΣ ƭŀ ǉǳŀƭƛǘŞ ǎŜƴǎƻǊƛŜƭƭŜ ŘŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘ Ŝǘ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ƻƴǘ ǇŜǊƳƛǎ ŘŜ ƭƛƳƛǘŜǊ 
ƭΩŜȄŀƎŞǊŀǘƛƻƴ Řǳ ǊŜŎǊǳǘŜƳŜƴǘ ǘƻƴƛǉǳŜ ό.ǳƭƭƛƴƎŜǊΣ нллсύΣ ƛƭ ŎƻƴǾƛŜƴǘ ŘŜ ŦŀŎƛƭƛǘŜǊ ƭŜ ǘŜƳǇǎ ōǳŎŎŀƭΦ !ƛƴǎƛ pour 
ŀƛŘŜǊ ǳƴ ŜƴŦŀƴǘ Ł ǘŞǘŜǊΣ ƻƴ ǇŜǳǘ ƭΩŀƛŘŜǊ Ł ŜƴǎŜǊǊŜǊ ƭŀ ǘŞǘƛƴŜ ŀǾŜŎ ƭŜǎ ƭŝǾǊŜǎΣ ǎΩŀǎǎǳǊŜǊ ǉǳŜ ƭŀ ǘŞǘƛƴŜ Ŝǎǘ ōƛŜƴ 
posée sur la langue, amenant une position de langue en gouttière, ceci pour permettre une succion 
efficace. 
tƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ǉƭǳǎ ƎǊŀƴŘ ƻǳ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Ł ƭŀ ŎǳƛƭƭŝǊŜ ǊŜǉǳƛŜǊǘ ǳƴŜ ōƻƴƴŜ ŦŜǊƳŜǘǳǊŜ ŘŜ ōƻǳŎƘŜ 
(maxillaires et lèvres), une motricité linguale tant au niveau de la pointe que de la base de la langue et des 
ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ǎŜƴǎƛǘƛǾŜǎ ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘǘŜƴǘ Ł ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŘŜ ǇŜǊŎŜǾƻƛǊ ǉǳΩŜƭƭe a des aliments dans la bouche et de 
les accepter. 
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Pour boire au gobelet, il conviendra de renforcer les précautions posturales pour limiter le risque de fausse 
ǊƻǳǘŜΣ ŘΩŀƳŜƴŜǊ ƭŜ ƭƛǉǳƛŘŜ ŀǳ ŎƻƴǘŀŎǘ ŘŜ ƭŀ ƭŝǾǊŜ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻǳǊ ƭΩŀƛŘŜǊ Ł ŀǎǇƛǊŜr. En aucun cas, 
on ne lui versera le liquide dans la bouche  

(Annexe 4, cf lien avec ch 2.7, LƴŘƛŎŀǘƛƻƴǎ ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴǎ Ŝǘ ŘŜ ǇǊŀǘƛǉǳŜǎ). 

2.7.3 ¢ǊƻǳōƭŜǎ ǎŜƴǎƻǊƛŜƭǎ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞ  

Certaines personnes polyhandicapées présentent une hyposensibilité ou une hypersensibilité au niveau de 
la sphère orale, qui concerne les sensations tactiles, olfactives, gustatives et thermiques. 
Les personnes hyporéactives ne manifestent pas ou peu de discrimination des goûts, ni de plaisir ou 
déplaisir au repas. Afin de stimuler leur sensibilité, on peut proposer des cuillères plus importantes, des 
aliments plus goûteux et diversifiés au niveau des températures (froid ou chaud), sans oublier de proposer 
des épices ou de la moutarde (piquant, cuisant), la menthe (rafraîchissant), ƭΩŜŀǳ gazeuse (pétillant), pour 
stimuler la « sensibilité trigéminée ». 
Les personnes hyperréactives présentent une hypersélectivité alimentaire, des refus alimentaires fréquents 
accompagnés parfois de « haut-le-ŎǆǳǊ » et manifestent un déplaisir au moment des repas. 

La prévalence de cette hyperréactivité sensorielle est ŘΩŜƴǾƛǊƻƴ 30% dans cette population, elle est corrélée 
à la dénutrition (Benigni, 2011). 
Les personnes concernées doivent bénéficier ŘΩǳƴŜ prise en charge par un(e) orthophoniste spécialisé(e) 
afin ŘΩŞƭŀǊƎƛǊ leur répertoire alimentaire. Leur alimentation doit être adaptée à leurs goûts et enrichie en 
attendant les bénéfices de la rééducation. 

2.7.4 Evaluation de la déglutition et objectifs à atteindre 

Une évaluation pluridisciplinaire ǇǊŞŎƛǎŜ Ŝǎǘ ǊŞŀƭƛǎŞŜ Ł ŎƘŀǉǳŜ Ŧƻƛǎ ǉǳŜ ƭΩŀƛŘŀƴǘ ŘƻǳǘŜ Řǳ ŎƻƴŦƻǊǘ ŘŜ 
ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀŘŞǉǳŀǘƛƻƴ ŜƴǘǊŜ ƭŀ ǘŜȄǘǳǊŜ ŘŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘ ǇǊƻǇƻǎŞ Ŝǘ ƭŀ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ōǳŎŎƻ-faciale. Un bilan 
hors repas dans des conditions calmes et avec des aliments-tests (yaourt, biscuit, jus de fruit par exemple) 
ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ƎǳƛŘŜǊ ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ǇŜƴŘŀƴǘ ƭŜ ǊŜǇŀǎΦ  

¶ Des examens complémentaires peuvent être réalisés  
Surtout en cas de suspicion de fausses routes, ou pour étayer une prise de décision de réduction des 
ŀǇǇƻǊǘǎ ƻǊŀǳȄ ŀǳ ǇǊƻŦƛǘ ŘΩǳƴŜ ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜ ŎƘŜȊ ǳƴ ǇŀǘƛŜƴǘ ǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘ ŘŜǎ ǇƴŜǳƳƻǇŀǘƘƛŜǎ ŘŜ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴΦ  
ü La fibroscopie de déglutition est un examen au fibroscope souple par voie nasale sous anesthésie 
ƭƻŎŀƭŜ ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ǇŜƴŘŀƴǘ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ ǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜ ŘΩǳƴŜ ŎǳƛƭƭŞǊŞŜ ŘŜ ȅƻƎƘƻǳǊǘ Ŝƴ 
Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜΦ /Ŝǘ ŜȄŀƳŜƴ Ŝǎǘ ǊŀǇƛŘŜ Ƴŀƛǎ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ŀŎŎŜǇǘŞ ƻǳ ǘƻƭŞǊŞΦ [ŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ Řǳ 
ŦƛōǊƻǎŎƻǇŜ ǇŜǳǘ ǇŜǊǘǳǊōŜǊ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴΦ Lƭ ǇŜǊƳŜǘ ŘΩŜȄŀƳƛƴer les temps de la déglutition en 
observation directe, la fermeture ou non du larynx, les composantes paralytiques, ou dystoniques.  

ü Le radio-ŎƛƴŞƳŀ ŘŜ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ Ŝǎǘ ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ŦƛƭƳ ŘŜ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ζ ōƻƭ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜ η 
radio-opaque. Cet exŀƳŜƴ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘŀƛǊŜ ǇŜǊƳŜǘ ŘΩƻōƧŜŎǘƛǾŜǊ ƭŜǎ ŦŀǳǎǎŜǎ ǊƻǳǘŜǎ ǇǊƛƳŀƛǊŜǎ ƻǳ 
secondaires par la vision du passage trachéal du produit de contraste. Le radio-cinéma permet une 
analyse de la motricité ǆǎƻǇƘŀƎienne par la vision du péristaltisme. La texture du bol radio-opaque 
peut être liquide ou semi-liquide, son goûǘ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ŀǇǇǊŞŎƛŞ, ce qui est une des limites de 
ƭΩŜȄŀƳŜƴΦ  

¶ CΩŜǎǘ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭƭŜƳŜƴǘ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ǉǳƛ ƎǳƛŘŜǊŀ ƭΩƻǊƎŀƴƛǎŀǘƛƻƴ Řǳ ǊŜǇŀǎ  
ü Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘŜ ǾƛǎŜǊ trois objectifs essentiels : 
ü Assurer la sécurité de la personne lors de son alimentation, 
ü Veiller à la valeur nutritionnelle et d'hydratation des repas, 
ü Faire des repas des moments de plaisir, de confort et de relation. 

[ƻǊǎǉǳŜ ŎΩŜǎǘ ǇƻǎǎƛōƭŜΣ ƭŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ŦƻƴŎǘƛƻƴƴŜƭƭŜǎ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴe polyhandicapée seront utilisées et 
favorisées par des aides techniques (cuillère au matériau adapté, avec un manche grossi ou coudé, tapis 
ŀƴǘƛŘŞǊŀǇŀƴǘΣ ōƻǊŘ ŘΩŀǎǎƛŜǘǘŜΣ ƎƻōŜƭŜǘ Ł ŞŎƘŀƴŎǊǳǊŜ ƴŀǎŀƭŜ ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ƳŀƛƴǘŜƴƛǊ ƭŀ ǘşǘŜ Ŝƴ ŦƭŜȄƛƻƴΣ 
éventuellement feeder ŘΩŀƛŘŜ Ł ƭŀ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ Řǳ ƳŜƳōǊŜ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊΦ aŀƛǎ ƭŀ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜ ŀǳǘƻƴƻƳƛŜ Ł ǾƛǎŜǊ Ŝǎǘ 
avant tout celle de la déglutition pour éviter les fausses routes. 
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¦ƴ ǘŜƳǇǎ ŘΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ Ŝƴ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŞŎƻƭƻƎƛǉǳŜ όǊŜǇŀǎ ŘƻƴƴŞ ǇŀǊ ƭΩŀƛŘŀƴǘ ƘŀōƛǘǳŜƭύ ǇŜǊƳŜǘ ǳƴŜ ƻbservation 
ŘŜǎ ǇǊŀǘƛǉǳŜǎ Ŝǘ ŘŜǎ ǇǊŞŎƻƴƛǎŀǘƛƻƴǎ ŘΩŀƧǳǎǘŜƳŜƴǘ : quantité de nourriture dans la cuillère, rythme des 
ōƻǳŎƘŞŜǎΣ ǇƻǎƛǘƛƻƴƴŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩŀƛŘŀƴǘ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ƴƻǳǊǊƛŜΧ  

2.7.5 Autres points essentiels pour les repas 

¶ Installation confortable de l'aidant :  
Celui-Ŏƛ Řƻƛǘ ǎΩŀǎǎeoir sur un tabouret à hauteur réglable muni de roulettes, un droitier doit toujours 
ǎΩƛƴǎǘŀƭƭŜǊ Ł ƭŀ ŘǊƻƛǘŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ όŜǘ ǊŞŎƛǇǊƻǉǳŜƳŜƴǘ ǇƻǳǊ ǳƴ ƎŀǳŎƘŜǊύ ŘŜ Ŧŀœƻƴ Ł 
maintenir toujours la tête de la personne nourrie en flexion par rapport au tronc, notamment par la 
présentation de la cuillère, et à faciliter les interactions et solliciter la personne ǇƻǳǊ ǉǳΩŜƭƭŜ ƻǊƛŜƴǘŜ son 
regard vers la cuillère. 

¶ Facilitation de la prise alimentaire et de boissons et de la motricité buccale :  
LΩŀŎŎŝǎ Ł ƭŀ ōƻǳŎƘŜ Ŝǎǘ ŦŀŎƛƭƛǘŞ ǇŀǊ ǳƴŜ ōŀǎŎǳƭŜ Ŝƴ ŀǊǊƛŝǊŜ ŘŜ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜ ƭŀ ǎǘŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜΣ ƭΩŀƛŘŜ 
ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜ Ł ƭŀ ŦŜǊƳŜǘǳǊŜ ŘŜ ƭŀ ōƻǳŎƘŜ Ŝǘ ǎǳǊǘƻǳǘ ǳƴ ƎŜǎǘŜ ǇǊŞŎƛǎΣ ƴƻƴ ƘŞǎƛǘŀƴǘΣ ŘΩƛƴǘǊƻŘǳŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ cuillère 
Řŀƴǎ ƭŀ ōƻǳŎƘŜ Řŀƴǎ ƭΩŀȄŜ ŘŜ ŎŜƭƭŜ-ci, et de sortie de la cuillère sans toucher les dents mais en se dirigeant 
au besoin vers la lèvre supérieure si la préhension est médiocre, sans redresser pour autant la tête de la 
personne (cf Annexe 4 ch 2.7Σ ¢ŜŎƘƴƛǉǳŜǎ ŘΩŀƛŘŜ Ł ƭŀ ŦŜǊƳŜǘǳǊŜ ŘŜ ōƻǳŎƘŜύ 

¶ Qualité du repas dans tous ses aspects :  
Le savoir-faire et le savoir-être des aidants doivent assurer pendant le repas, plaisir, confort et sécurité. Il 
faut souvent, pour cela, abandonner ses propres représentations de la convivialité : de la position assise 
ǊŜŘǊŜǎǎŞŜ Ł ƭΩŀƭƛƳŜƴǘ Ŝƴ ƳƻǊŎŜŀǳȄΣ Ŝƴ Ǉŀǎǎŀƴǘ ǇŀǊ ƭŜ ǊŜǇŀǎ ǇŀǊǘŀƎŞ ǇŀǊ ǘƻǳǎ Ŝƴ ƳşƳŜ ǘŜƳǇǎ ŀǳǘƻǳǊ ŘΩǳƴŜ 
table. Pour permettre le plaisir, le confort et la sécurité et parfois pour parvenir à certains progrès de 
ƭΩŜƴŦŀƴǘ ou ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞΣ ƭŀ ŎƻƘŞǊŜƴŎŜ ŘŜ ƭΩŞǉǳƛǇŜ Ŝǎǘ ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜΦ  

¶ Fiche résumant les principales règles du repas pour chaque personne : 
IƴŎƭƛƴŀƛǎƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜΣ ŎƻƴǘǊƾƭŜ ŘŜ ƭŀ ǘşǘŜΣ ǘŜȄǘǳǊŜ ŘŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘǎΣ ǘŜȄǘǳǊŜ ŘŜǎ ōƻƛǎǎƻƴǎΣ ǊƛǘǳŜƭǎ ŘŜ 
début et de fin du repas, aides techniques, place dans la salle, rythme Řǳ ǊŜǇŀǎΧ Cette fiche sera élaborée 
sous la forme la plus pratique et régulièrement mise à jour. Un set de table ou un outil de communication 
personnalisé composé de pictogrammes peut être proposé de manière à favoriser la communication durant 
les repas (je nΩŜƴ ǾŜǳȄ ǇƭǳǎΣ ƧΩŀƛ ǎƻƛŦΣ ŎΩŜǎǘ ŦǊƻƛŘΧύΦ 

2.7.6 Prise en charge rééducative et réadaptative  

La prise en charge est pluridisciplinaire :  
- Ergothérapeutes et kinésithérapeutes interviennent notamment en agissant sur la motricité afin de 
ŦŀǾƻǊƛǎŜǊ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ŘŞŎƻƴǘǊŀŎǘƛƻƴ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ǇƻǳǊ ŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭΩŀǳǘƻƴƻƳƛŜ Ŝǘ ƭŜǎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ōǳŎŎƻ-
faciales de la personne ; lΩƻǇǘƛƳƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ǳƴ ǇǊŞŀƭŀōƭŜ ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜ Ł ƭΩŀǇǇǊƻŎƘŜ 
bucco-faciale (Le Métayer M. 1985) ; 

- LΩƻǊǘƘƻǇƘƻƴƛǎǘŜ intervient pour améliorer la motricité buccale (occlusion labiale, réduction de la 
ǇǊƻǘǊǳǎƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ƭŀƴƎǳŜΣ ŀǇǇǊŜƴǘƛǎǎŀƎŜ ŘŜ ƭΩŀǎǇƛǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭƛǉǳƛŘŜǎύ, favoriser une respiration nasale, 
ƭƛƳƛǘŜǊ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǎŜƴǎƻǊƛŜƭǎ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞΣ ŜƴǘǊŀƞƴŜǊ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜΣ ŜȄŜǊŎŜǊ ƭŀ mastication. 

 
Chaque technique est expliquée Ł ƭΩŀƛŘŀƴǘ ǇƻǳǊ être progressivement utilisée pendant le repas et ainsi 
pérennisée. Chacun des intervenants au moment du repas doit percevoir les risques encourus par la 
personne qu'il accompagne et s'approprier les bonnes procédures. 

2.7.7 Incontinence salivaire 

[ΩƛƴŎƻƴǘƛƴŜƴŎŜ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜ (bavage) ƴΩŜǎǘ ǉǳŜ ǊŀǊŜƳŜƴǘ ƭƛŞe à une hypersalivation, même si certains 
médicaments la favorisent, comme la favorisent aussi ǳƴ ŘŞŦŀǳǘ ŘΩƘȅƎƛŝƴŜ ōǳŎŎƻ-dentaire, un reflux gastro-
ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ ƻǳ ǳƴ ƳŀǳǾŀƛǎ Şǘŀǘ ǘǊƻǇƘƛǉǳŜ ŘŜ ƭŀ ōƻǳŎƘŜΦ Elle est surtout consécutive aux troubles de la 
déglutition, eux-mêmes liés aux perturbations sensitives et motrices de la zone buccale, parfois aggravées 
par les troubles dentaires et orthodontiques. 
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La sécrétion de salive est constante et augmente lors du contact (alimentaire ou non) avec la muqueuse de 
ƭŀ ōƻǳŎƘŜ Ŝǘ ƭƻǊǎ ŘŜ ƭΩƛǊǊƛǘŀǘƛƻƴ Řǳ ōŀǎ-ǆǎƻǇƘŀƎŜ όreflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎien). Les conséquences de 
ƭΩƛƴŎƻƴǘƛƴŜƴŎŜ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜ ǎƻƴǘ ƳǳƭǘƛǇƭŜǎ : assèchement de la bouche, problèmes digestifs et de transit, 
problèmes cutanés, altérations vestimentaires, rejet social. Un bandana en éponge ou de jolis foulards 
seront préférés au port de bavoirs infantilisants ; des bracelets en éponge peuvent aussi aider les 
ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǉǳƛ ƻƴǘ ƭŀ ŎŀǇŀŎƛǘŞ ƳƻǘǊƛŎŜ ŘŜ ǎΩŜǎǎǳȅŜǊ ǊŞƎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ ƭŀ ōƻǳŎƘŜΦ 
Faciliter la déglutition salivaire passe par les mêmes démarches que celles proposées pour faciliter 
ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ : veiller au positionnement de la tête par rapport au tronc, aider la fermeture de bouche, 
favoriser une respiration nasale, proposer une rééducation orthophonique (traitement oral Bobath). 
Parfois, la flexion du cou 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 à réduƛǊŜ ƭŀ ǇǊƻŘǳŎǘƛƻƴ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜΦ tƭŀŎŞǎ ŘŜǊǊƛŝǊŜ ƭΩƻǊŜƛƭƭŜΣ ƛƭǎ ƻƴǘ ǳƴ ŜŦŦŜǘ с Ł мн ƘŜǳǊŜǎ 
après leur pose et durant 3 jours (72 h). Ils ne sont cependant pas sans effets secondaires : somnolence, 
épaississement des sécrétions bronchiques, constipation, rétention urinaire (pour les principaux).  
Les injections de toxine botulique dans les glandes parotides et sous-maxillaires, de façon bilatérale, se font 
ǎƻǳǎ ŎƻƴǘǊƾƭŜ ŞŎƘƻƎǊŀǇƘƛǉǳŜ Ŝǘ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ƳŜǎǳǊŜǎ ŀƴǘŀƭƎƛǉǳŜǎΦ [ŜǳǊ ŘǳǊŞŜ ŘΩŀŎǘƛƻƴ Ŝǎǘ ŘŜ о Ł с ƳƻƛǎΦ 
Le traitement chirurgical qui consiste en une dérivation des principales glandes salivaires est une 
intervention lourde.  

2.8 Reflux gastro-ǆsophagien, oesophagiteΣ ƎŀǎǘǊƛǘŜΣ ǊŜǘŀǊŘ Ł ƭΩŞǾŀŎǳŀǘƛƻƴ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜ  

2.8.1 Le reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ όwDhύ  

Chez la personne polyhandicapée, il est quasiment toujours pathologique (RGOP, cad compliqué ou 
responsable de manifestations gênantes). Il est extrêmement fréquent, de 14 à 75% des cas (Vernon, 
2013), notamment en cas de pathologie mitochondriale (Kim, 2017) ou retrouvé dans 50% des cas dans une 
population de patients polyhandicapés institutionnalisés (Böhmer, 2000). Il est souvent grave et générateur 
de douleurs et d'inconfort, mais très souvent améliorable par le traitement médical ou chirurgical. 

¶ Mécanismes du reflux chez la personne polyhandicapée  
ü wŜƭŀȄŀǘƛƻƴǎ ƛƴŀǇǇǊƻǇǊƛŞŜǎ Řǳ {ǇƘƛƴŎǘŜǊ LƴŦŞǊƛŜǳǊ ŘŜ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎŜ ό{Lhύ  
ü 5ƛƳƛƴǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŎƭŜŀǊŀƴŎŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴƴŜ 
ü Dysmotricité ǆsophagienne Ŝǘ ŘƛƳƛƴǳǘƛƻƴ Řǳ ǇŞǊƛǎǘŀƭǘƛǎƳŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ 
ü wŜǘŀǊŘ Ł ƭΩŞǾŀŎǳŀǘƛƻƴ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜ ŀǾŜŎ Řƛƭŀǘŀǘƛƻƴ gastrique chronique 
ü Hyper pression intra-abdominale : constipation, spasmes musculaires, scoliose, toux, compression 

abdominale vestimentaire ou autre 
ü 5ŞŎǳōƛǘǳǎ ŀǾŜŎ ŘƛƳƛƴǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŜŦŦŜǘ ŘŜ ƎǊŀǾƛǘŞ ǇƻǳǊ ƭŀ ŎƭŜŀǊŀƴŎŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴƴŜ 
ü Rôle de certains médicaments (Benzodiazépines Χύ 

¶ Signes cliniques 
Le diagnostic du RGO est essentiellement clinique :  
ü Nausées, régurgitations ; vomissements trop fréquents, volontiers post-prandiaux ou nocturnes 
ü Difficultés alimentaires, anorexie prolongée, refus des repas, aggravation des troubles de 

déglutition  
ü Manifestations douloureuses : cris nocturnes, apparition ou aggravation de troubles du 
ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘΣ ƳŀƧƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎǇŀǎǘƛŎƛǘŞΣ ŘŜ ƭΩƛǊǊƛǘŀōƛƭƛǘŞΣ ŘŜǎ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎ dystoniques (dont le 
Syndrome de Sandifer, trouble du mouvement de type dystonie paroxystique survenant en 
association avec un reflux gastro-oesophagien, et dans certains cas, hernie hiatale), aggravation de 
ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ 

ü Infections ORL à répétition : pharynƎƛǘŜǎΣ ƭŀǊȅƴƎƛǘŜǎΣ ƻǘƛǘŜǎΧ 
ü Hypersalivation, mains portées en bouche.  
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¶ Complications  
ü sǎƻǇƘŀƎƛǘŜ ǇŜǇǘƛǉǳŜ Υ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭƭŜƳŜƴǘ ǳƭŎŞǊŀǘƛƻƴǎ Řǳ ōŀǎ ǆǎƻǇƘŀƎŜΣ ǎŜ ǘǊŀŘǳƛǎŀƴǘ ǇŀǊ ŘŜǎ 

vomissements sanglants, une hématémèse ou une anémie ferriprive, une dysphagie douloureuse, 
ǳƴŜ ŀƴƻǊŜȄƛŜΦ 9ƭƭŜ ǇŜǳǘ ŎƻƴŘǳƛǊŜ Ł ƭŀ Ŏƻƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ǎǘŞƴƻǎŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴƴŜ ƻǳ ŘΩǳƴ 
endobrachyoesophage. 

ü Respiratoires Υ ǇƴŜǳƳƻǇŀǘƘƛŜǎ ŘΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴ ǇŀǊ ŦŀǳǎǎŜǎ ǊƻǳǘŜǎ ƛƴŘƛǊŜŎǘŜǎΣ ǊŞǇŞǘŞŜǎΣ ǇƻǳǾŀƴǘ şǘǊŜ 
très graves (Syndrome de Mendelssohn par inhalation massive) ; laryngospasme, toux, apnées. 

ü Nutritionnelles : Perte de poids, dénutrition (Benigni et al, 2011), retard de croissance, secondaires 
aux difficultés alimentaires. 

¶ Les différents examens complémentaires 
ü pH-métrie : seul examen de référence utile pour diagnostiquer un RGO frustre, pour évaluer 
ƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ ŘΩǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŀƴǘƛǎŞŎǊŞǘƻƛǊŜΣ ƻǳ ŎƻǊǊŞƭŜǊ ŘŜǎ ǎȅƳǇǘƾƳŜǎ ŎƻƳƳŜ ƭŀ ǘƻǳȄ ŀǾŜŎ ŘŜǎ 
ŞǇƛǎƻŘŜǎ ŘŜ ǊŜŦƭǳȄΦ [ŀ ǎŞǾŞǊƛǘŞ Řǳ ǊŜŦƭǳȄ ŀŎƛŘŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŎƻǊǊŞƭŞŜ Ł ƭŀ ǎŞǾŞǊƛǘŞ ŘŜǎ ǎȅƳǇǘƾƳŜǎ ƻǳ des 
complications. 

ü Impédancemétrie : couplée à la 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 les signes cliniques avec un épisode de reflux acide ou non. 

ü Fibroscopie ǆǎƻ-gastro-duodénale (en fait de nos jours « endoscopie η hD5 ŎŀǊ ƛƭ ƴŜ ǎΩŀƎƛǘ Ǉƭǳǎ ŘŜ 
fibre optique) Υ ŜƭƭŜ ŎƻƴŦƛǊƳŜ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘŜ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎƛǘŜΣ ǇŜǊƳŜǘ ǳƴŜ ŞǘǳŘŜ Řǳ ŎŀǊŘƛŀ Ŝǘ 
ŘΩƛŘŜƴǘƛŦƛŜǊ ǳƴŜ ƘŜǊƴƛŜ ƘƛŀǘŀƭŜΦ [Ŝǎ ōƛƻǇǎƛŜǎ ǇŜǊƳŜǘǘŜƴǘ ŘŜ ŦŀƛǊŜ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘΩǳƴŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛǘŜ 
peptique, mycosique ou à éosinophiles ou bien un diagnostic de gastrite à Helicobacter pylori. 

ü ¢Ǌŀƴǎƛǘ ǆǎƻ-gastro-duodénal (TOGD) : réalisé par voie haute ou par gastrostomie ; il est peu utile 
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 morphologiques Υ ƘŜǊƴƛŜ ƘƛŀǘŀƭŜΣ ǎǘŞƴƻǎŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴƴŜΦ Lƭ 
est nécessaire au chirurgien avant ƭΩintervention. 

ü Manométrie : inutile dans le diagnostic du RGO. Elle cherche à mettre en évidence une 
ŘȅǎƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ŘŜ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎŜΣ ŀǇǇǊŞŎƛŜ ƭŜ ǘƻƴǳǎ Řǳ {LhΣ ƭŀ ǉǳŀƭƛǘŞ du péristaltisme. Elle trouve son 
utilité en pré-opératoire, ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ƳŀƧŜǳǊǎ ŘŜ ƭŀ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴƴŜ ǇƻǳǾŀƴǘ ǊŜƴŘǊŜ Ǉƭǳǎ 
aléatoires les résultats du Nissen. 

ü Scintigraphie Υ ŜƭƭŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞŜ Řŀƴǎ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Řǳ wDhΦ 9ƭƭŜ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǘǊŝs utile dans 
ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘΩǳƴ ǊŜǘŀǊŘ Ł ƭΩŞǾŀŎǳŀǘƛƻƴ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜ ƻǳ ŘΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴ ōǊƻƴŎƘƛǉǳŜ. 

ü 9ŎƘƻƎǊŀǇƘƛŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴƴŜ : non contributive au diagnostic du RGO. 
ü Sérologie de ƭΩIŜƭƛŎƻōŀŎǘŜǊ tȅƭƻǊƛ : Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩƘŞƳŀǘŞƳŝǎŜǎ ƛƴŜȄǇƭƛǉǳŞŜǎ Ł ǊŞǇŞǘƛǘƛƻƴ. 

¶ Indication des examens complémentaires :  
En raison de la fréquence et de la sévérité du RGO chez la personne polyhandicapée, réflexion sur le 
traitement par IPP avant les examens complémentaires : 
ü Chez ƭΩŀŘǳƭǘŜ, ƛƭ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ƭƛŎƛǘŜ ŘΩƛƴǎǘŀǳǊŜǊ ǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜnt par IPP (à posologie habituelle) sans 

investigation préalable si le RGO est cliniquement très probable. Si les symptômes de reflux sont 
ŀƳŞƭƛƻǊŞǎΣ ŎŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǇƻǳǊǎǳƛǾƛ ŀǳ ƭƻƴƎ ŎƻǳǊǎ όwŜŎƻƳƳŀƴŘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩ!C{{!t{ -Juin 
2008) et aucun examen complémenǘŀƛǊŜ ƴΩŜǎǘ Ł ǊŞŀƭƛǎŜǊΦ 9ƴ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛƻƴΣ ƻǳ ǎΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ 
ŘΩŜƳōƭŞŜ ŘŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŘŜ ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎΣ ƭŀ ŦƛōǊƻǎŎƻǇƛŜ Ŝǎǘ Ł ǇǊƛǾƛƭŞƎƛŜǊ ŀŦƛƴ ŘŜ ŎƻƴŦƛǊƳŜǊ ƭΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ 
ŘΩǳƴŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛǘŜ Ŝǘ ŀŘŀǇǘŜǊ ƭŀ ǇƻǎƻƭƻƎƛŜ ŘŜǎ LttΦ [ŀ ǇI-métrie peut être utile pour évaluer 
ƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ Řǳ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŀƴǘƛǎŞŎǊŞǘƻƛǊŜΦ [ŀ ƳŀƴƻƳŞǘǊƛŜ Ŝǘ ƭŜ ¢hD5 ǎƻƴǘ Ł ǊŞǎŜǊǾŜǊ ŀǳ ǇǊŞ-
opératoire. 

ü Chez ƭΩŜƴŦŀƴǘ, lΩ9{tDI!b όнлмтύ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŜ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ ǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘ ǳƴŜ ŀǘǘŜƛƴǘŜ 
ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩŜȄŀƳŜƴǎ ƻōƧŜŎǘƛŦǎ ǇƻǳǊ ƭŜ Řiagnostic de RGO (pH-métrie couplée à 
ƭΩƛƳǇŞŘŀƴŎŜƳŞǘǊƛŜ Ŝǘκƻǳ ŜƴŘƻǎŎƻǇƛŜ ŘƛƎŜǎǘƛǾŜ ƘŀǳǘŜύΦ /ŜǇŜƴŘŀƴǘΣ ŎƻƳǇǘŜ ǘŜƴǳ ŘŜ ƭŜǳǊ ŦƻǊǘŜ 
prévalence de RGO, un essai de traitement par IPP avec un suivi clinique attentif est acceptable 
chez ces enfants cliniquement fragiles. 
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¶ Règles hygiéno-diététiques et prévention 
ü Position assise pendant au moins une heure après le repas en évitant les vêtements ou sangles 

serrés. 
ü tƻǎƛǘƛƻƴ ǇǊƻŎƭƛǾŜ Ł олϲ ƭƻǊǎ ŘŜ ƭΩŀƭƛǘŜƳŜƴǘ όwƻŦƛŘŀƭ, нлммύ όƭŀ ŘǳǊŞŜ ŘŜ ƭΩŀƭƛǘŜƳŜƴǘ Řƻƛǘ şǘǊŜ ƭŀ Ƴƻƛƴǎ 

longue possible). 
ü 9ǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘǎ ŀŎƛŘŜǎ Ŝƴ ŀǘǘŜƴŘŀƴǘ ƭΩŜŦŦŜǘ ŘŜǎ LttΣ ŀŘŀǇǘŜǊ ƭŀ ǘŜȄǘǳǊŜ ŘŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘǎ ŀǳȄ 

possibilités masticatoires et de déglutition. 
ü Préconiser si possible des repas fractionnés et peu abondants. 
ü Lutter contre la constipation, la spasticité, prévenir les déformations rachidiennes, prendre en 

charge la dénutrition. Pratiquer la kinésithérapie respiratoire plutôt avant le repas pour éviter les 
efforts de toux en post-prandial. 

ü Penser aǳȄ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎ ŦŀǾƻǊƛǎŀƴǘ ƭŜ ǊŜŦƭǳȄ Υ .ŜƴȊƻŘƛŀȊŞǇƛƴŜǎΣ b !ŎŜǘȅƭ /ȅǎǘŜƠƴŜΧ 

¶ Traitement médicamenteux 
ü Les antiacides et protecteurs de la muqueuse ont une efficacité et une utilité plus en plus discutées.  
ü Les Anti H2 : action rapide mais effets secondaires importants et épuisement possible des effets 

avec le temps. Ils ont cédé leur place aux inhibiteurs de la pompe à protons (IPP). 
ü Les IPP ƴΩƻƴǘ ŀǳŎǳƴ ŜŦŦŜǘ ǎǳǊ ƭŜ ǊŜŦƭǳȄ ǇǊƻǇǊŜƳŜƴǘ ŘƛǘΦ Lƭǎ ǎƻƴǘ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊǎ ŀǳȄ ŀƴǘƛIн Řŀƴǎ ƭŀ 
ƎǳŞǊƛǎƻƴ ŘŜǎ ǆǎƻǇƘŀƎƛǘŜǎΦ Lƭǎ ǇŜǳvent présenter des effets secondaires dans 14% des cas, dominés 
par nausées, diarrhée ou constipation. Leurs effets délétères au long cours ne sont pas connus. 
/ƻƳƳŜ Ǿǳ Ǉƭǳǎ ƘŀǳǘΣ ǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩŞǇǊŜǳǾŜ ǇŀǊ Ltt Ŝǎǘ ǘƻǳǘ Ł Ŧŀƛǘ ƭƛŎƛǘŜΦ ¦ƴŜ ŞǘǳŘŜ ǊŞŀƭƛǎŞŜ Ŏhez 
ŘŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞǎ ŀȅŀƴǘ ǳƴŜ ǆǎƻǇƘŀƎƛǘŜ ǇǊƻǳǾŞŜ ǇŀǊ ŦƛōǊƻǎŎƻǇƛŜ a montré que 90% 
étaient asymptomatiques après 3 mois de traitement (Böhmer 1998). 

¶ Traitement chirurgical : 
[ΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ ƭŀ Ǉƭǳǎ ŦǊŞǉǳŜƳƳŜƴǘ ǳǘƛƭƛǎŞŜ Ŝǎǘ ƭŀ Ŧundoplicature (intervention de Nissen). [ΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ Ŝǎǘ 
ǇǊƻǇƻǎŞŜ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩŞŎƘŜŎ Řǳ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ƳŞŘƛŎŀƭ ƻǳ ŘŜ ǎŀ ŘŞǇŜƴŘŀƴŎŜ Ł ƭƻƴƎ ǘŜǊƳŜΣ ƻǳ ƭƻǊǎ ŘŜ wDht ǘǊŝǎ 
sévères et invalidants, notamment avec complications respiratoires récidivantes. Elle ne se réalise que pour 
des reflux documentés et prouvés. La résolution des vomissements peut modifier complètement la prise en 
charge de ces enfants et leur contact avec leur famille et les aidants. Le taux de récidive du reflux (réascension 
de la valve dans le thorax) après Nissen reste élevé : 12,3% contre 1,8% chez des enfants sans troubles 
neurologiques pour Podevin en 2006 avec 44% de réinterventions, 12 à 30% pour Vernon-Roberts (2013), 
réinterventions dans 12,6% des cas, dont les ¾ par intervention de Bianchi (Lauriti 2018). Les récidives après ce 
ǘȅǇŜ ŘΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴ sont beaucoup moins fréquentes : 1,4% +-1,1% (Lauriti 2018). La mortalité per et post 
opératoire est difficile à apprécier : de 3 % à 9% selon les enquêtes. 

2.8.2 Le retard à l'évacuation gastrique  

¶ Physiopathologie 
[ŀ ǾƛŘŀƴƎŜ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜ Ŝǎǘ ƴƻǊƳŀƭŜƳŜƴǘ ŎƻƳǇƭŝǘŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ Ŝƴ п ƘŜǳǊŜǎΣ ŜƭƭŜ ǎŜ Ŧŀƛǘ Ŝƴ Ǉƭǳǎ ŘŜ с Ł мл ƘŜǳǊŜǎ 
chez la personne polyhandicapée (objectivée par mesure du résidu gastrique ou par scintigraphie gastrique) : 
ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ǎŜ Ŧŀƛǘ ǎǳǊ ǳƴ ŜǎǘƻƳŀc rempli par le repas précédent. 
Le retard de la vidange gastrique entraîne une dilatation gastrique chronique. Il est associé au RGO (28 - 50 % 
ŘŜǎ ŎŀǎύΣ ǉǳΩƛƭ ŀƎƎǊŀǾŜ, Ŝǘ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǎƻǳǊŎŜ ŘΩŞŎƘŜŎ ŘŜ ǎƻƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘΦ 
 

¶ Le diagnostic est essentiellement clinique 
ü Voussure abdominale ++ 
ü Tension de la paroi abdominale 
ü Tympanisme à la percussion 
ü Inconfort, nausées. 

[Ŝǎ ǊŀŘƛƻƎǊŀǇƘƛŜǎ ƳƻƴǘǊŜƴǘ ǳƴŜ ŀǳƎƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƻƳōǊŜ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎ ǎΩŞǘŜƴŘŀƴǘ ŘΩǳn hypochondre à 
ƭΩŀǳǘǊŜΣ ǳƴŜ ƘƻǊƛȊƻƴǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǘƻǘŀƭƛǘŞ Řǳ ŎƻǊǇǎ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎ Ŝǘ ǳƴŜ ŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ ƎŀȊ Řŀƴǎ ƭŜǎ ƛƴǘŜǎǘƛƴǎ 
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¶ Traitement du retard à la vidange gastrique 
Dans la vie quotidienne, la vidange gastrique peut être améliorée grâce au positionnement alterné (Swendsen 
2007) si les déformations rachidiennes le permettent : 
ü Vider l'estomac de son air avant le repas en plaçant la personne sur le côté gauche quelques 

minutes 
ü Donner le repas en corset-siège en position assise 
ü Au moins 1h heure après, mettre le sujet sur le côté droit pour favoriser l'évacuation du contenu 

alimentaire. 
Des médicaments prokinétiques peuvent aider ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ Ƴŀƛǎ ƭŜ ǊŀǇǇƻǊǘ ōŞƴŞŦƛŎŜ/ risque doit toujours être 
évalué. Si la personne est porteǳǎŜ ŘΩǳƴ ōƻǳǘƻƴ ŘŜ ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜ Υ ouvrir le bouton régulièrement.  
La pyloroplastie reste réservée aux cas sévères. 

2.9 Troubles du transit : la constipation chez la personne polyhandicapée 

La constipation est une diminution du volume et de la fréquence des selles (calendrier) et une modification de 
leur consistance (échelle de Bristol). Des selles rares ne sont toutefois pas synonymes de constipation ; il faut 
connaître le rythme habituel de chacun. Toute selle dure ou toute selle liquide (diarrhée de stase) peut 
traduire une constipation. 
[ΩŀǇǇǊƻŎƘŜ ǇƘȅǎƛƻǇŀǘƘƻƭƻƎƛǉǳŜ ŘƛǎǘƛƴƎǳŜ ǘƘŞƻǊƛǉǳŜƳŜƴǘ ǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊŀƴǎƛǘ ŘΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ 
terminale, dans les deux cas il y a risque de fécalome, mais les deux phénomènes sont fréquemment associés 
chez les personnes polyhandicapées.  
Lŀ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŞƳƛǎǎƛƻƴ ŘŜ ǎŜƭƭŜǎ Řƻƛǘ şǘǊŜ ǇŜǊƳŀƴŜƴǘŜΣ Ŝǘ ŎƻƴǎƛƎƴŞŜΣ Ŝǘ ƭΩŀǎǇŜŎǘ ŘŜǎ ǎŜƭƭŜǎ ƴƻǘŞΦ 

2.9.1 Aspects cliniques 

¶ Facteurs favorisant un transit normal 
Chez toute personne, ce qui favorise le transit intestinal et la défécation est : 
ü Un péristaltisme intestinal naturel efficace pour bien faire avancer les selles,  
ü Des selles qui aient suffisamment de volume et qui soient bien souples pour bien avancer sous 
ƭΩŜŦŦŜǘ Řǳ ǇŞǊƛǎǘŀƭǘƛǎƳŜ ƛƴǘŜǎǘƛƴŀƭΣ 

ü La station debout pour permettre le malaxage intestinal par les mouvements du diaphragme à 
chaque inspiration, 

ü La marche, car la dissociation des ceintures (rotations inversées synchrones de la ceinture 
pelvienne et de la ceinture scapulaire) stimule mécaniquement les intestins,  

ü La présentation Ł ƭŀ ǎŜƭƭŜ Řŝǎ ǉǳΩƻƴ Ŝƴ ǊŜǎǎŜƴǘ ƭŜ ōŜǎƻƛƴΣ ǎŀƴǎ ŘƛŦŦŞǊŜǊ ŎŜǘǘŜ ǎŀǘƛǎŦŀŎǘƛƻƴ Řǳ ōŜǎƻƛƴ 
Ŝǘ ƭŀƛǎǎŜǊ ǎΩŞǘŜƛƴŘǊŜ ƭŀ ǎŜƴǎŀǘƛƻƴ Řǳ ōŜǎƻƛƴΣ  

ü La ōƻƴƴŜ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ǇƻǳǊ ŘŞŦŞǉǳŜǊΣ ƭŀ ƳŜƛƭƭŜǳǊŜ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ Şǘŀƴǘ ƭΩŀŎŎǊƻǳǇƛǎǎŜƳŜƴǘ ƻǳ ƭŜǎ Ǉƻǎƛǘƛƻƴǎ ǉǳƛ 
ǎΩŜƴ ŀǇǇǊƻŎƘŜƴǘ. 

Autant ŘŜ ŘƻƴƴŞŜǎ ǉǳŜ ƭΩƻƴ ǇŜǳǘ Řŀƴǎ ƭΩƛƳƳŜƴǎŜ ƳŀƧƻǊƛǘŞ ŘŜǎ Ŏŀǎ ƴŜ Ǉŀǎ ǊŜǘǊƻǳǾŜǊ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ 
polyhandicapées. 

¶ Facteurs de risque de constipation chez la personne polyhandicapée 
Chez les personnes polyhandicapées en effet, les facteurs de risque de constipation sont très nombreux : 
ü Troubles neurovégétatifs avec péristaltisme intestinal naturel appauvri ou ralenti, 
ü Défaut de station debout, de marche et de mobilité, et au contraire station assise figée 

prédominante, 
ü Alimentation insuffisamment riche en fibres,  
ü Hydratation ƛƴǎǳŦŦƛǎŀƴǘŜΣ Ŝǘ ŀōǎŜƴŎŜ ŘΩŀǳǘƻƴƻƳƛŜ ǉǳŀƴǘ Ł ƭŀ ǇǊƛǎŜ ŘŜ ƭƛǉǳƛŘŜǎΣ ŎŜŎƛ ƳŀƧƻǊŀƴǘ ŜƴŎƻǊŜ 

la déshydratation du bol fécal déjà dûe à sa lenteur de progression dans le cadre colique, 
ü Insuffisance de mastication et texture de repas parfois inadaptée aux potentialités masticatoires, 
ü Incapacité à exprimer le besoin ou difficulté à pouvoir le satisfaire au moment où il est ressenti, 

émoussement de la sensation de besoin, 
ü Installation et stabilité difficiles sur les toilettes, conditions posturales ne facilitant pas la 

défécation, 
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ü Intimité insuffisamment respectée lors des tentatives de défécation, séjours intermittents en 
collectivité pouvant induire une rétention volontaire momentanée, 

ü Troubles orthopédiques ou dystoniques axiaux ou des hanches, télescopage du tronc lié à une 
colonne vertébrale scoliotique ou cyphotique, avec impaction pneumo-digestive, 

ü Hypotonie axiale et diminution de la force de poussée, 
ü Dyskinésies, 
ü Spasticité sphinctérienne, dyssynergie recto-anale, 
ü Médicaments (anticholinergiques, neuroleptiques, antiépileptiques, antispastiques), 
ü Troubles endocriniens (hypothyroïdie), troubles métaboliques (hypokaliémie) éventuels. 

5Ŝ ŎŜ ŦŀƛǘΣ ƭŀ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ǾǊŀƛƳŜƴǘ ǘǊŝǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎΦ 5ΩŀƛƭƭŜǳǊǎΣ ƭŜǎ 
rŀŘƛƻƎǊŀǇƘƛŜǎ Ŧƻƴǘ ǘǊŝǎ ǎƻǳǾŜƴǘ Şǘŀǘ ŘΩǳƴŜ ζ ǎǘŀǎŜ ǎǘŜǊŎƻǊŀƭŜ η diffuse. Elle peut constituer une source 
ƛƳǇƻǊǘŀƴǘŜ ŘΩƛƴŎƻƴŦƻǊǘ ǇŜǊƳŀƴŜƴǘ όŀōŘƻƳŜƴ ŜƳǇƭƛ ŘŜ ƳŀǘƛŝǊŜǎ Ŝǘκƻǳ ŘŜ ƎŀȊ Ŝǘ ŘƛǎǘŜƴŘǳύΣ ŘŜ ƎşƴŜ ǇƻǳǊ ƭŀ 
ǊŜǎǇƛǊŀǘƛƻƴ ƻǳ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊǎΣ ŀƛƴǎƛ ǉǳΩǳƴŜ ŞǇƛƴŜ ƛǊritative susceptible de majorer la spasticité, voire 
ŘΩŜƴƎŜƴŘǊŜǊ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎ ŘŜǎ ŎǊƛǎŜǎΦ 9ƭƭŜ ǇŜǳǘ ŀǳǎǎƛ ŦŀǾƻǊƛǎŜǊ ƭŀ ǎǳǊǾŜƴǳŜ ŘΩǳƴ ǊŜŦƭǳȄ 
gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ ǇŀǊ ƘȅǇŜǊǇǊŜǎǎƛƻƴ ƛƴǘǊŀ ŀōŘƻƳƛƴŀƭŜΦ [ΩŞƳƛǎǎƛƻƴ ŘŜ ǎŜƭƭŜǎ ƴŜ ǾŜǳǘ Ǉŀǎ ŘƛǊŜ ǉǳΩƛƭ ƴΩȅ ŀ Ǉŀǎ 
ǳƴŜ ǎǘŀǎŜ ŘŜ ƳŀǘƛŝǊŜǎ Řŀƴǎ ǘƻǳǘ ƭŜ ŎƻƭƻƴΦ ¦ƴŜ ŘƛŀǊǊƘŞŜ ƴƻƴ ǇƭǳǎΣ ŎŀǊ ƭΩƛƴǘŜǎǘƛƴ ǇŜǳǘ ǊŞŀƎƛǊ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ǎǘŀǎŜ 
ǇŀǊ ƭŀ ǎŞŎǊŞǘƛƻƴ ŘΩŜŀǳΣ Ŧŀƛǎŀƴǘ ǉǳΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ǘŜǊƳƛƴŀƭŜ ǎΩŜȄǇǊƛƳŜǊŀ ǇŀǊ ŎŜǘǘŜ ŘƛŀǊǊƘŞŜΦ 
 
Cette constipation peut aussi se compliquer en un syndrome occlusif. Si les matières 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 sigmoïde ni franchir le sphincter anal. 
 
Il faut ŜǎǎŀȅŜǊ ŘŜ ŘƛǎǘƛƴƎǳŜǊ ǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊŀƴǎƛǘ ŘΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ǘŜǊƳƛƴŀƭŜΦ aŀƛǎ ƛƭ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǊŀǊŜ 
que les deux phénomènes soient associés. Seul le toucher rectal peut faire le diagnostic différentiel. 

2.9.2 Ressources thérapeutiques 

¶ Dans tous les cas :  
vǳΩƛƭ ǎΩŀƎƛǎǎŜ ŘΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊŀƴǎƛǘ ƻǳ ŘΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ǘŜǊƳƛƴŀƭŜ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŘŜǳȄ : 
ü Limitation des médicaments favorisant la constipation (Annexe 4, cf en lien chapitre 3.5 

Iatrogénies) ; 
ü Alimentation quotidiennement riche en fibres végétales (fruits, légumes, légumineuses, céréales 

complètes, fruits secs) ; 
ü Hydratation suffisante : viser ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 100 ml/kg/jour ƧǳǎǉǳΩŁ мΦр ƭƛǘǊŜ, et ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 1,5 litre 
ŘΩŀǇǇƻǊǘǎ ƘȅŘǊiques/j, tous apports confondus, (dont une partie ŘΩIépar*); donc hydrater 
systématiquement entre les repas aussi ; ƴƻǘŜǊ ǎǳǊ ƭΩŞǘƛǉǳŜǘǘŜ ŘŜ ƭŀ ōƻǳǘŜƛƭƭŜ ƭŜ ƴƻƳ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ 
et la date pour vérifier la consommation de la journée ; toute boisson peut être gélifiée ou épaissie 
en cas de difficultés de déglutition aux liquides ; 

ü Verticalisation όҌҌύ Ŝǘ ǘŜƳǇǎ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴǎ ŘŜ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ƭƛōǊŜΣ ŘΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ǇƘȅǎƛǉǳŜΣ ǉǳŜƭƭŜ ǉǳΩŜƭƭŜ ǎƻƛǘ 
(au sol sur tapis de sol ou sur une aide technique de locomotion de type flèche, cadre de marche) 
en fonction du niveau psychomoteur et des possibilités motrices de la personne ; au minimum, 
pratiquer des changements réguliers de position ; 

ü Mobilisations abdominales passives (mobilisations des hanches) Τ ǎƛ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜǎ ƘŀƴŎƘŜǎ ƭŜ ǇŜǊƳŜǘΣ 
ƳŀƴǆǳǾǊŜǎ ŘŜ ŎƛǊŎǳƳŘǳŎǘƛƻƴ ŘŜǎ ƳŜƳōǊŜǎ ƛƴŦŞǊƛŜǳǊǎ en décubitus dorsal, hanches et genoux 
ŦƭŞŎƘƛǎ ŀǳ ƳŀȄƛƳǳƳΣ ŀǎǎǳǊŞŜǎ ǇŀǊ ǳƴ ŀƛŘŀƴǘΣ Řŀƴǎ ƭŜ ǎŜƴǎ ŘŜǎ ŀƛƎǳƛƭƭŜǎ ŘΩǳƴŜ ƳƻƴǘǊŜΣ Ŝƴ ŘŜƘƻǊǎ ŘŜǎ 
périodes post-prandiales ; 

ü Légers mŀǎǎŀƎŜǎ ŀōŘƻƳƛƴŀǳȄ ŘƻǳȄ ŘΩŀƛŘŜ ŀǳ ǘǊŀƴǎƛǘ ƛƴǘŜǎǘƛƴŀƭΣ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴǎΣ ǊŞŀƭƛǎŞǎ ǇŀǊ ƭŜǎ proches 
ǎƻƛƎƴŀƴǘǎ ƻǳ ƭŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ ŦŀƳƛƭƛŀǳȄ ŦƻǊƳŞǎΣ Řŀƴǎ ƭŜ ǎŜƴǎ ŘŜǎ ŀƛƎǳƛƭƭŜǎ ŘΩǳƴŜ ƳƻƴǘǊŜΣ avec la paume 
de la main ou avec la douche, par exemple lors de la toilette du matin. 

ü Lavements ŘƻǳȄ Τ ƭŀǾŜƳŜƴǘǎ ƘȅǇŜǊǘƻƴƛǉǳŜǎ όbƻǊƳŀŎƻƭύ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩŞŎƘŜŎ ; 
ü Irrigations transanales (Peristeen) au long cours, sur avis gastro-entérologique. 
 
 
 



Texte du PNDS Générique Polyhandicap 

DéfiScience - Filière Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement ï 11 mai 2020 
48 

¶ SΩƛƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊŀƴǎƛǘ : 
Traitement laxatif au long cours : laxatifs osmotiqǳŜǎ όǎƛ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŘŞshydratée), non 
hypoammoniémants (Macrogol-PolyEthylèneGlycol -PEG-) ou laxatifs sucrés (lactulose, susceptible de 
donner des douleurs abdominales).  
Les laxatifs de lest et les laxatifs lubrifiants sont contre-indiqués formellement en cas de troubles de la 
déglutition, mais il faut être attentif aussi à cet égard avec les PEG (pneumopathies sévères décrites chez 
ƭΩŜƴŦŀƴǘύ. 

¶ SΩƛƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩǳƴŜ ŎƻƴǎǘƛǇŀǘƛƻƴ ǘŜǊƳƛƴŀƭŜ Υ 
ü Présentation Ł ƭŀ ǎŜƭƭŜ Řŝǎ ǉǳŜ ƭŜ ōŜǎƻƛƴ Ŝǎǘ ŜȄǇǊƛƳŞΣ ǎΩƛƭ ǇŜǳǘ ƭΩşǘǊŜ Τ ǎƛƴƻƴΣ ǇǊŞǎŜƴǘŀǘƛƻƴ 

systématique (et persévérante au long cours) dans les 30 minutes post-prandiales pour bénéficier 
du réflexe gastro-colique ; 

ü Aménagement ergonomique psychologique et fonctionnel de la posture de défécation : station 
assise stable, confortable, si possible -en fonction des données neuro-orthopédiques de la 
personne- ǇƻǎǘǳǊŜ ǎΩŀǇǇǊƻŎƘŀƴǘ ŘΩǳƴ ŀŎŎǊƻǳǇƛǎǎŜƳŜƴǘ όŦƭŜȄƛƻƴ ŘŜǎ ƘŀƴŎƘŜǎ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊŜ Ł мллϲΣ ǎƛ 
ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ǇŀǊ ǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ƳŀǊŎƘŜ-pied), intimité visuelle, sonore et olfactive. 

ü Eventuels ƭŀȄŀǘƛŦǎ ǇŀǊ ǾƻƛŜ ǊŜŎǘŀƭŜ Υ ǎǳǇǇƻǎƛǘƻƛǊŜ ŘΩ9ŘǳŎǘȅƭ ǇƻǳǊ ŀƛŘŜ ŀǳ déclenchement, ou 
Microlax, occasionnellement  

ü Les PEG peuvent être utiles aussi dans ce cas. 
 

En conclusion, la constipation chez la personne polyhandicapée est un fléau majeur qui nécessite 
une prise en charge rigoureuse.  

2.10 Troubles nutritionnels 

Une étude publiée dans les Annales de réadaptation et de médecine physique a montré que le statut 
ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ Şǘŀƛǘ ƭŀ ǾŀǊƛŀōƭŜ ǉǳƛ ƛƴŦƭǳŜƴœŀƛǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ǎŀnté général (De Lattre, Hodgkingson, Bérard, 
2007). 
[Ŝ ƎǊƻǳǇŜ ŘŜ ǘǊŀǾŀƛƭ ŘŜ ƭΩ9{tDI!b ό9ǳǊƻǇŜŀƴ tŀŜŘƛŀǘǊƛŎ {ƻŎƛŜǘȅ ƻŦ DŀǎǘǊƻŜƴǘŜǊƻƭƻƎȅ IŜǇŀǘƻƭƻƎȅ ŀƴŘ 
bǳǘǊƛǘƛƻƴΣ нлмуύ ǎǳƎƎŝǊŜ ǉǳŜ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ Ŝǘ ƭŜ ǎǳƛǾƛ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ ǎƻƛŜƴǘ ǊŞŀƭƛǎŞǎ ǇŀǊ ǳƴŜ ŞǉǳƛǇŜ 
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 

¶ Fréquence et origines 
La dénutrition est fréquente chez les personnes polyhandicapées : prévalence de 66 % chez ƭΩŜƴŦŀƴǘ  
(Campanozzi, 2007), prévalence de 60% chez ƭΩŀŘǳƭǘŜ (Benigni, 2011), elle doit être systématiquement 
dépistée.  
Le polyhandicap constitue intrinsèquement un facteur de risque de dénutrition : dépendance pour se 
nourrir, difficultés ŘΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴ des envies alimentaires et de liberté des choix, mauvais état bucco-dentaire 
éventuel, troubles de la mastication et de la déglutition, troubles sensoriels de ƭΩƻǊŀƭƛǘŞΣ fatigabilité 
alimentaire, reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎien avec éventuelle ǆǎƻǇƘŀƎite, vidange gastrique ralentie (parésie 
gastrique), ralentissement du transit et troubles des exonérations, dépenses énergétiques élevées (troubles 
du tonus, mouvements anormaux, troubles végétatifs). Le risque de dénutrition est majoré par des 
circonstances particulières : douleur, hyperthermie, infection, escarre, maladie intercurrente, intervention 
chirurgicale. La forme la plus fréquente de malnutrition dans cette population est le marasme, elle peut se 
compliquer en dénutrition hypoalbuminémique. 
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¶ [ΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ  
Cette évaluation est basée sur des mesures anthropométriques : 
ü Mesure mensuelle du poids 
ü Mesure de la taille : si la taille ne peut être mesurée avec une toise, segmenter le corps à partir de 

repères osseux avec un mètre ruban, puis additionner ces mesures ; effectuer deux mesures et 
établir la moyenne 

ü Evaluation de la taille, si celle-ci ne peut être mesurée  
ü Mesure de la circonférence brachiale (au juste milieu du bras non dominant) 
ü Mesure du pli cutané tricipital 

Pour ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ƭΩ9{tDI!b ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŜ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ Şǉǳŀǘƛƻƴ ŘΩŜȄǘǊŀǇƻƭŀǘƛƻƴ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘŜ ƭŀ ƭƻƴƎǳŜǳǊ 
tibiale (entre interligne articulaire externe et extrémité distale malléole externe) 

Garçon : Taille = 40,54 + (2,22 x longueur tibiale) 
Fille : Taille = 43,21 + (2,15 x longueur tibiale) 

PƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ ƻƴ ǇŜǳǘ ǳǘƛƭƛǎŜǊ ƭŀ ŦƻǊƳǳƭŜ ŘΩŜȄǘǊŀǇƻƭŀǘƛƻƴ ŘŜ /ƘǳƳƭŜŀ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘŜ ƭŀ ŘƛǎǘŀƴŎŜ talon/genou si 
la croissance a été normale 

Taille homme cm = (2,02 x TG) - (0,04 x âge) + 64,10 
Taille femme cm = (1,83 x TG) - (0,24 x âge) + 84,88 

LŜǎ ƳŜǎǳǊŜǎ Řǳ ǇƻƛŘǎ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ǘŀƛƭƭŜ ǇŜǊƳŜǘǘŜƴǘ ƭŜ ŎŀƭŎǳƭ ŘŜ ƭΩLa/ όIMC = poids en kg / taille² en m) ; ce calcul 
ƴΩŜǎǘ ƛƴǘŞǊŜǎǎŀƴǘ ǉǳŜ ǇƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ŎŀǊ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ ƭΩLa/ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǳƴ ŎǊƛǘŝǊŜ ŦƛŀōƭŜ, il vaut 
miŜǳȄ ǎǳƛǾǊŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǘŀƛƭƭŜ. 
[Ω9{tDI!b recommande également le dosage biologique annuel des micronutriments (vit D, fer, calcium, 
ǇƘƻǎǇƘŀǘŜΧύ dans ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ nutritionnelle des enfants atteints de handicap ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ neurologique. 
[ΩŀƭōǳƳƛƴŜΣ la préalbumine et la CRP sont à réserver au patient instable ou décompensé. En effet, elles 
restent normales et faussement rassurantes en cas de marasme, qui est le type de dénutrition le plus 
fréquent chez les personnes polyhandicapées. 

2.10.2 Critères de dénutrition 

¶ /ƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ όŎǊƛǘŝǊŜǎ ŘŜ ƭΩ9{tDI!bύ 
ü Stagnation pondérale et/ou ralentissement de la croissance staturale 
ü Z-score poids pour âge < - 2 DS 
ü Epaisseur du pli cutané tricipital < 10ème peǊŎŜƴǘƛƭŜ ǇƻǳǊ ƭΩŃƎŜ Ŝǘ ƭŜ ǎŜȄŜ 
ü Circonférence brachiale < 10ème percentile 
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¶ /ƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 
La présence ŘΩǳƴ seul de ces critères fait évoquer un risque de dénutrition (fiche pratique Association 
Ressources Polyhandicap Hauts-de-France, disponible sur le site de ƭΩŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴ) : 
ü La/ ғ мс YƎκƳн ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 
ü Perte de 3 kg si IMC < 16 ou de 5 kg si IMC > 16 
ü Amaigrissement de 5% par rapport au poids de référence  
ü Circonférence brachiale < 22 cm si IMC < 16, ou < 25 cm si IMC > 16 (1 cm = 2 kg) 
ü Diminution des ingesta de moitié par rapport à la ration habituelle 
ü Poids < 40 kg (Benigni et al, 2011) 
ü Albumine < 35 g/l 
ü Pré-Albumine < 0,18 g/l 

Mais un IMC normal ou élevé ou un bilan biologique normal ƴΩŜȄŎƭǳǘ pas une dénutrition. 

2.10.3 Conséquences et aspects thérapeutiques 

La dénutrition expose toute personne à un cercle vicieux : les principales complications étant les infections, 
la fonte musculaire, ƭΩostéoporose et les troubles trophiques (escarres), responsables de douleurs ; tous ces 
troubles augmentant les dépenses, ils aggravent la dénutrition. 
Il faut mettre en place une stratégie ŘΩŀƛŘŜ nutritionnelle à deux volets : 

¶ Enrichir ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Ŝƴ ŎƻƴŎŜƴǘǊŀƴǘ ƭΩŜƴǊƛŎƘƛǎǎŜƳŜƴǘ ǎƻǳǎ ǳƴ ŦŀƛōƭŜ ǾƻƭǳƳŜ  
(Benigni, 2019, fiche pratique Association Ressources Polyhandicap Hauts-de-France, disponible sur le site)  
ü Ajouter des protéines : lait concentré non sucré, lait en poudre, lait de croissance, fromage, sauce 
ōŞŎƘŀƳŜƭΣ ǆǳŦǎΣ ƧŀƳōƻƴΣ ƳƛŜǘǘŜǎ ŘŜ ǘƘƻƴΣ ǇƻǳŘǊŜ ŘŜ ǇǊƻǘŞƛƴŜǎΧ 

ü Ajouter des lipides : beurre, huile (en variant les huiles), crème fraîche, pâte à tartiner chocolatée, 
ōŜǳǊǊŜ ŘŜ ŎŀŎŀƘǳŝǘŜΣ ǇǳǊŞŜ ŘΩŀƳŀƴŘŜǎΧ 

ü Ajouter des glucides : féculents, biscuits, céréales, bouillies, pâtisseries, chapelure, crumble salé, 
ǇƻǳŘǊŜ ŘΩŀƳŀƴŘŜǎΣ ǇƻǳŘǊŜ ŘŜ ƴƻƛǎŜǘǘŜǎΣ ŘŜȄǘǊƛƴŜ ƳŀƭǘƻǎŜΧ 

¶ Privilégier ƭΩŀǇǇƻǊǘ ŎŀƭƻǊƛǉǳŜ Ŝǘ ǇǊƻǘŞƛǉǳŜ Ł ƭΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜ :  
ü Respecter les goûts de la personne 
ü Aménager la durée et le rythme des pǊƛǎŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜǎ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ƧŜǶƴŜǎ ǇǊƻƭƻƴƎŞǎ 

(éventuellement ŦǊŀŎǘƛƻƴƴŜǊ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Ŝƴ ŀƧƻǳǘŀƴǘ ŘŜǎ Ŏƻƭƭŀǘƛƻƴǎύ 
ü Apporter une aide au repas/ être souple, ne pas entrer en conflit au moment du repas  
ü Donner des boissons ayant un intérêt nutritif (lait, jus de fruit), de préférence en dehors des repas  
ü SΩŀǎǎǳǊŜǊ de la prise alimentaire réelle  

¶ Utiliser des compléments nutritionnels oraux (CNO)  
Ils présentent un intérêt nutritionnel et pratique. Il est licite de privilégier ƭΩenrichissement « maison » 
chaque fois que cela est possible pour éviter la lassitude et pour des raisons économiques. Comme leur 
nom ƭΩƛƴŘƛǉǳŜΣ les CNO « complètent » les repas et ne doivent pas les remplacer. Ils seront proposés de 
préférence au goûter et le soir afin de ne pas amputer les apports de la journée. 

2.10.4 Alimentation entérale  

[ΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŜƴǘŞǊŀƭŜ Ŝǎǘ ǳƴŜ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜ ŘŜ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴ ǉǳƛ ǊŜƎǊƻǳǇŜ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ǇǊƻŎŞŘŞǎ ŘΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ǇŀǊ 
voie digestive qui court-circuitent la voie orale. 9ƭƭŜ ǇŜǊƳŜǘ ƭΩŀǇǇƻǊǘ ŘΩǳƴŜ ƳŀƴƛŝǊŜ ǘŜƳǇƻǊŀƛǊŜ ƻǳ ŘŞŦƛƴƛǘƛǾŜ 
ŘΩǳƴŜ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴΣ ŘŜ ƭƛǉǳƛŘŜǎΣ ŘŜ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎ ŀǳ ƳƻȅŜƴ ŘΩǳƴŜ ǎƻƴŘŜ ƻǳ ŘΩǳƴ ōƻǳǘƻƴ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ 
per os ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ƻǳ Ǉƭǳǎ ǇƻǎǎƛōƭŜ : troubles de déglutition, refus alimentaire quelle ǉǳΩŜƴ ǎƻƛǘ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜΣ ƻǳ Ŝƴ 
Ǌŀƛǎƻƴ ŘΩǳƴŜ ŘŞƴǳǘǊƛǘƛƻƴ ǇŜǊǎƛǎǘŀƴǘ ƳŀƭƎǊŞ ƭŀ ǎǘǊŀǘŞƎƛŜ ŘΩŀƛŘŜ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭƭŜ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜΦ 

¶ ±ƻƛŜǎ ŘΩŀōƻǊŘ  
ü Sonde naso gastrique Υ ŜƭƭŜ ƴŜ ǎŜ Ŏƻƴœƻƛǘ ǉǳΩŜƴ Ŏŀǎ ŘŜ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŀƛƎǳë όǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴΣ 

post-opératoire, maƭŀŘƛŜ ƛƴǘŜǊŎǳǊǊŜƴǘŜ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜύ Ŝǘ ƴŜ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǉǳΩǳƴŜ ǎƻƭǳǘƛƻƴ 
ǘǊŀƴǎƛǘƻƛǊŜ ŀǾŀƴǘ ǊŜǘƻǳǊ Ł ǳƴŜ ŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ǇŀǊ ƭŀ ōƻǳŎƘŜ ƻǳ Ŝƴ ŀǘǘŜƴǘŜ ŘŜ ƭŀ ǇƻǎŜ ŘΩǳƴŜ 
gastrostomie (si les complications fréquentes pouvant être graves dissuadent de poursuivre avec la 
voie orale) 
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ü Gastrostomie :  
- Voie percutanée endoscopique (GPE) ou radiologique dans certaines équipes : la méthode 

de référence quand elle est possible, 
- Voie chirurgicale, si GPE impossible ou si intervention anti reflux associée. 

¶ Indications de la nutrition entérale  
ü Troubles de la déglutition: fausses routes répétées, pneumopathies à répétition, inconfort ++ 
ü TǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ : refus alimentaire quelle ǉǳΩŜƴ ǎƻƛǘ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ  
ü Dénutrition : en fait souvent la conséquence des 2 premières (en saŎƘŀƴǘ ǉǳΩƛƭ ƴŜ Ŧŀǳǘ Ǉŀǎ ŀǘǘŜƴŘǊŜ 

sa survenue pour recourir à une nutrition entérale) 
ü Décompression gastrique (troubles sévères de la vidange gastrique avec distension gastrique). 

[Ω9{tDI!b ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŜ ŘŜ ǊŜŎƻǳǊƛǊ Ł ǳƴŜ ŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŜƴǘŞǊŀƭŜ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭŜ ǘŜƳǇǎ de nutrition par voie 
ƻǊŀƭŜ ŘŞǇŀǎǎŜ о ƘŜǳǊŜǎ ǇŀǊ ƧƻǳǊ όwƻƳŀƴƻ нлмтύ ƻǳ ǎƛ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ƴŜ ǎŜ ƴƻǳǊǊƛǘ Ǉƭǳǎ ǉǳΩŀǾŜŎ ŘŜǎ 
compléments nutritionnels oraux (CNO) (Rofidal 2018). 
Il est nécessaire de toujours bien peser les indications avec la famille et les équipes : expliquer les raisons, 
ƛƴŦƻǊƳŜǊ ǎǳǊ ƭŜǎ ŀǾŀƴǘŀƎŜǎ Ŝǘ ƭŜǎ ǊƛǎǉǳŜǎ Υ ƭΩŀǊǊşǘ, même partiel, ŘŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ǇŀǊ ƭŀ ōƻǳŎƘŜ Ŝǎǘ ǳƴŜ 
ŞǘŀǇŜ ǘǊŝǎ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ Ł ŀŎŎŜǇǘŜǊ ǇŀǊ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜ Ŝǘ ƭŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘΩǳƴ ŦƻǊǘ ǎŜƴǘƛƳŜƴǘ ŘΩŞŎƘŜŎ 
personnel. Le consentement éclairé de la famille doit être obtenu.  
Lƭ ŎƻƴǾƛŜƴǘ ŘŜ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ǊŀǇǇŜƭŜǊ ǉǳŜ ƭŀ Dt9 ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǳƴŜ ǎƻƭǳǘƛƻƴ ǘŜƳǇƻǊŀƛǊŜ Ŝǘ ǉǳΩŜƭƭŜ ƴΩŜƳǇşŎƘŜ Ǉŀǎ 
ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ-plaisir par la bouche si elle est possible.  La GPE ne doit jamais être une solution de facilité 
médicaleΣ Ƴŀƛǎ ƴŜ Řƻƛǘ Ǉŀǎ şǘǊŜ ǇƻǎŞŜ ǘǊƻǇ ǘŀǊŘƛǾŜƳŜƴǘ όŘŞƎŃǘǎ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜǎΣ ǎƻǳŦŦǊŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΧύ. 

¶ La gastrostomie percutanée endoscopique (GPE) :  
Iƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘŜ ƭŀ ǾƻƛŜ ƭŀ Ǉƭǳǎ ǳǘƛƭƛǎŞŜ ŀŎǘǳŜƭƭŜƳŜƴǘ. 
ü Contre-indications (Heusckel 2015) : - absolues Υ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭŀ ŎƻŀƎǳƭŀǘƛƻƴΣ ƛƴǘŜǊǇƻǎƛǘƛƻƴ ŘΩƻǊƎŀƴŜ 

(absence de transillumination), péritonite ; - relatives Υ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎ Ŝƴ ǎƻǳǎ-costal, 
hypertension portale, ascite, insuffisance rénale en dialyse. 

ü Non-contre-indications : chirurgie abdominale antérieure, dérivation ventriculo-péritonéale. 
ü Techniques : Bloc opératoire de chirurgie sous AG -geste court sans ouverture de la paroi 

abdominale-Φ 5ǳǊŞŜ ƳƻȅŜƴƴŜ ŘΩƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ о Ł р ƧƻǳǊǎ. 
La GPE en 2 temps est de moins en moins réalisée Υ ǇƻǎŜ Řŀƴǎ ǳƴ ǇǊŜƳƛŜǊ ǘŜƳǇǎ ŘΩǳƴŜ ǎƻƴŘŜ ŘŜ 
ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜ ǊŜƳǇƭŀŎŞŜ н Ł о Ƴƻƛǎ Ǉƭǳǎ ǘŀǊŘ ŀǇǊŝǎ ŀŎŎƻƭŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎ Ł ƭŀ ǇŀǊƻƛ ŀōŘƻƳƛƴŀƭŜ ǇŀǊ ǳƴ 
ōƻǳǘƻƴ ŀǳ ŎƻǳǊǎ ŘΩǳƴŜ ƴƻǳǾŜƭƭŜ ŜƴŘƻǎŎƻǇƛŜ ǎƻǳǎ !DΦ 
La GPE en un temps : un bouton est mis en ǇǊŜƳƛŝǊŜ ƛƴǘŜƴǘƛƻƴΦ [ŀ ǇŀǊƻƛ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎ Ŝǎǘ ŦƛȄŞŜ Ł ƭŀ ǇŀǊƻƛ 
ŀōŘƻƳƛƴŀƭŜ ǇŀǊ ƭΩƛƴǘŜǊƳŞŘƛŀƛǊŜ ŘŜ о Ǉƻƛƴǘǎ ŘΩŀƴŎǊŀƎŜ όƎŀǎǘǊƻǇŜȄƛŜύ ǘƻƳōŀƴǘ ǎǇƻƴǘŀƴŞƳŜƴǘ ŀǳ ōƻǳǘ ŘŜ о 
semaines (Druelle 2010 et Jacob-.ŜŜǊŜƴǎ нлмнύΦ 9ƭƭŜ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ŦŀƛǊŜ ƭΩŞŎƻƴƻƳƛŜ ŘΩǳƴŜ !D Ŝǘ ǎe révèle 
moins coûteuse. La nutrition peut être commencée rapidement dans les 4 à 12 heures suivant la pose. 
ü Complications précoces : infection cutanée, pneumopéritoine le plus souvent minime et 

spontanément résolutif, exceptionnellement hémorragie digestive, blessure du colon ou du grêle, 
fistule gastro-colique 

ü Complications tardives : infection du site, enfouissement de la collerette et migration interne de la 
collerette ou du ballonnet à travers le pylore pour les sondes, bourgeon (métaplasie gastrique), 
ǳƭŎŞǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇŀǊƻƛ ƻǇǇƻǎŞŜ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎΦ  

Le taux de mortalité global est de 0.1 à 0.3%. (Faymendy 2015, Heuschkel 2015) 

¶ Apparition ou aƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ RGO après gastrostomie  
[ΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ Ŝǘ ƭΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘΩǳƴ wDh ǇǊŞŜȄƛǎǘŀnt apparaissent comme des facteurs 
ǎƛƎƴƛŦƛŎŀǘƛǾŜƳŜƴǘ ŀǎǎƻŎƛŞǎ Ł ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŎƘƛǊǳǊƎƛŜ ŀƴǘƛ-reflux. Le taux de mortalité lié au geste est de 
0.6%.  
[Ω9{tDI!b όwƻƳŀƴƻ нлмтύ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŜ ŘŜ ƴŜ Ǉŀǎ ǊŜŎƻǳǊƛǊ Ł ǳƴ bƛǎǎŜƴ ŘŜ ǊƻǳǘƛƴŜ Ŝƴ ƳşƳŜ ǘŜƳǇǎ ǉǳŜ ƭŀ 
poǎŜ ŘŜ Dt9Σ Řǳ Ŧŀƛǘ ŘŜ ƭΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ƳƻǊōƛŘƛǘŞ. La décision de faire un Nissen en même temps est 
ǊŜǎǘǊŜƛƴǘŜ ŀǳȄ ŜƴŦŀƴǘǎ ǉǳƛ ŀǳ ƳƻƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŜǳǊ Dt9 ƻƴǘ ǳƴ wDh ǊŞǎƛǎǘŀƴǘ ŀǳ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ 
médical (cf consensus ESPGHAN).  
ü Une étude rétrospective réalisée sur 684 enfants (âge moyen 2,9 ans) montre un nombre de Nissen 

secondaires chez 62 patients (9,1% des cas) en moyenne 20,7 mois après la gastrostomie avec une 
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ŎƻǊǊŞƭŀǘƛƻƴ ǎƛƎƴƛŦƛŎŀǘƛǾŜ ŜƴǘǊŜ ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ bƛǎǎŜƴ Ŝǘ ƭΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ŀǘǘŜƛƴte neurologique 
sévère (Ponsky, 2013). 

ü Une étude prospective publiée en 2018 sur 326 enfants (follow-up de 2 à 13,5 ans, moyenne 3,5 
ŀƴǎύΣ Řƻƴǘ рс҈ ǇǊŞǎŜƴǘŀƛŜƴǘ ǳƴŜ ŀǘǘŜƛƴǘŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜΣ ƳƻƴǘǊŜ ǉǳΩŀǇǊŝǎ Dt9Σ ǳƴ ǊŜŦƭǳȄ 
apparaissait chez 11% des patients et un RGO préexistant était aggravé dans 25% des cas (Aumar 
нлмуύΦ {Ŝǳƭǎ ро ǇŀǘƛŜƴǘǎ όмс҈ύ ŘǳǊŜƴǘ ōŞƴŞŦƛŎƛŜǊ ŘΩǳƴ bƛǎǎŜƴ Řƻƴǘ нн Řŀƴǎ ƭΩŀƴƴŞŜ ǎǳƛǾŀƴǘ ƭŀ Dt9. 

¶ Surveillance et suivi (Brisse 2013 et Le Sidaner 2016) 
[ŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ǎƻƴŘŜ ƻǳ ŘΩǳƴ ōƻǳǘƻƴ ƴΩŜƳǇşche pas la prise de bains (baignoire, piscine ou balnéo, 
mer). 
9ƭƭŜ ƴΩŜƳǇşŎƘŜ Ǉŀǎ ƭŀ ǇǊƛǎŜ ŘΩŀƭƛƳŜƴǘǎ ǇŀǊ ƭŀ ōƻǳŎƘŜ όŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ-plaisir ou nutrition entérale de 
complément -NEC-, pour supplémenter la nuit une alimentation ou une hydratation insuffisante le jour) 
¢ƻǳǘ ŀǊǊŀŎƘŜƳŜƴǘ ŀŎŎƛŘŜƴǘŜƭ ŘŜ ƭŀ ǎƻƴŘŜ ƻǳ Řǳ ōƻǳǘƻƴ ƴŞŎŜǎǎƛǘŜ ǎƻƴ ǊŜƳǇƭŀŎŜƳŜƴǘ Ŝƴ ǳǊƎŜƴŎŜ Υ ƭΩƻǊƛŦƛŎŜ 
non appareillé peut se fermer complètement en quelques heures (avoir toujours un boutoƴ ŘΩŀǾŀƴŎŜ ou, à 
défaut, une sonde de Foley en cas de nécessité de remplacement Ŝǘ ǇƻǳǊ ŎƻƴǎŜǊǾŜǊ ƭΩƻǊƛŦƛŎŜ ŘŜ ǎǘƻƳƛŜ). 
Injecter les médicaments sous forme liquide ou piler les cp et les dissoudre et les passer séparément. 
Rincer après chaque passage de médicaments ou de nutriments.  
¢ƻǳǊƴŜǊ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ƧƻǳǊǎ ƭŀ ǎƻƴŘŜ ƻǳ ƭŜ ōƻǳǘƻƴ ŘΩǳƴ ѹ ǘƻǳǊΦ bŜ Ǉŀǎ ŎƻǳǾǊƛǊ ŘŜ ǇŀƴǎŜƳŜƴǘ ǎǳǊǘƻǳǘ ƻŎŎƭǳǎƛŦ. 
¦ƴ ƻǊƛŦƛŎŜ ŘŜ ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜ ǎΩƛƴŦŜŎǘŜ ǊŀǊŜƳŜƴǘ : dans ce cas, soins locaux et non généraux.  

¶ NB : La jéjunostomie  
La sonde est placée au-ŘŜƭŁ Řǳ ǇȅƭƻǊŜΣ Řŀƴǎ ƭŜ ƧŞƧǳƴǳƳΦ /ΩŜǎǘ ǇƻǳǊ ŎŜǊǘŀƛƴǎ ǳƴŜ ŀƭǘŜǊƴŀǘƛǾŜ Ł ƭŀ Dt9 Ҍ 
Nissen en cas de RGO massif avec vomissements importants. Inconvénients : difficultés de mise en place, 
déplacements et obstruction fréquente (sonde très fines). 

¶ 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 bilan clinique 
(poids, taille, IMC), nutritionnel (clinique et biologique), la réalisation de fiches de comportement 
ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜΣ ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘΩǳƴŜ ŎŀǳǎŜ ŀǳ ǊŜŦǳǎ ƻǳ ŀǳȄ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜǎ όŜƴ ǇǊŜƳƛŜǊ ƭƛŜǳ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ 
déglutition, douleur locale ou générale, reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴΣ ƳŀǳǾŀƛǎŜ ƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ΧΧύ, la réalisation 
ŘΩǳƴ ōƛƭŀƴ ƻǊǘƘƻǇƘƻƴƛǉǳŜ Ǉǳƛǎ ŘΩǳƴ ōƛƭŀƴ ŘŜ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ ǇŀǊ ǳƴ hw[ ǎŜƴǎƛōƛƭƛǎŞ ŀǳ ǇǊƻōƭŝƳŜΦ [ŀ ŘŞŎƛǎƛƻƴ Řƻƛǘ 
être multidisciplinaire (gastro-entérologue pédiatrique, médecins référents, équipe), en accord avec les 
parents. 
La méthode par GPE est simple, fiable, bien tolérée ; la mise en place de la nutrition entérale entraine une 
nette amélioration de la qualité de vie Υ ŘƛƳƛƴǳǘƛƻƴ Řǳ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴΣ ŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ 
nutritionnel, diminution du nombre des hospitalisations (Di Leo 2019), du stress parental et des équipes. 
Mais la nutrition entérale par la gastrostomie ne résout pas tout : persistance de fausses routes directes à 
la salive, indirectes par RGO. Il conviendra de continueǊ ǳƴ ǘǊŀǾŀƛƭ ŘŜ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞ 
(orthophoniste, équipe, parents). Il est important de penser la gastrostomie comme « une bouche en plus » 
qui permet de se nourrir avec confort et sécurité. La bouche originelle est toujours là ; si elle ne permet 
plus de ǎΩŀƭƛƳŜƴǘŜǊΣ elle conserve ses capacités sensorielles, sources de plaisir. Pour chaque personne 
polyhandicapée soumise à une alimentation entérale, une réflexion ŘΩŞǉǳƛǇŜ doit chercher ce ǉǳΩƛƭ est 
possible « ŘΩƻǎŜǊ » proposer, non pas à manger, mais à goûter (Rofidal 2018). 

2.11 Troubles respiratoires 

Les personnes polyhandicapées sont très 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 thoraciquŜΣ ǎŎƻƭƛƻǎŜΣ ƛƴŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ ŘŜ ƭŀ ǘƻǳȄΧ 5Ŝǎ 
ǇǊƻōƭŝƳŜǎ ŘƛƎŜǎǘƛŦǎ ǎǳǊŀƧƻǳǘŞǎ ƎşƴŜƴǘ ƭΩŜŦŦƛŎƛŜƴŎŜ ǾŜƴǘƛƭŀǘƻƛǊŜΣ ŎƻƳƳŜ ƭŜǎ ŦŀǳǎǎŜǎ ǊƻǳǘŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜǎ ou 
salivaires, le reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴΣ ƭŜǎ ǎǳǊƛƴŦŜŎǘƛƻƴǎ ōǊƻƴŎƘƻ-ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜǎΣ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ǘǊŀƴǎƛǘΧ 
Les atteintes respiratoires sont très fréquentes chez la personne polyhandicapée. Elles constituent la 
première cause de décès (50 à 80 % des décès). La morbidité respiratoire est proportionnelle au degré de 
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ƭΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ƴŜǳǊƻƳƻǘǊƛŎŜΦ {ȅƴŘǊƻƳŜ ǊŜǎǘǊƛŎǘƛŦ Ŝǘ ǎȅƴdrome obstructif se conjuguent souvent, engendrant une 
augmentation du travail respiratoire et de la fatigue musculaire et générale. 
La prévention et la détection précoce sont essentielles. La désaturation est rapide et fluctuante. La prise en 
charge doit être globale. 

2.11.1 Mesures préventives 

¶ [ΩƻǇǘƛƳƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ ŘŜ ōŀǎŜ  
Elle passe par les mesures suivantes : 
ü Adapter les installations pour permettre un bon alignement tête et tronc ; améliorer la posture 

axiale souvent ƘȅǇƻǘƻƴƛǉǳŜ ǇƻǳǊ ƻǇǘƛƳƛǎŜǊ ƭΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ŘƛŀǇƘǊŀƎƳŀǘƛǉǳŜ ; 
ü Réduire le décubitus dorsal ou le semi-verticaliser (orthèses corporelles totales de positionnement 

moulées, en mousse épaisse), postures en décubitus latéral et en décubitus ventral abdomen libre ; 
ü Lutter ŎƻƴǘǊŜ ƭŀ ǎŎƻƭƛƻǎŜ ǇƻǳǊ ƭƛƳƛǘŜǊ ƭΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ Řǳ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ǊŜǎǘǊƛŎǘƛŦ Ŝǘ ƭŜ ŘȅǎŦƻƴŎǘƛƻƴƴŜƳŜƴǘ 

des diaphragmes ; 
ü Lutter contre la stase stercorale chronique pour les mêmes raisons ; 
ü Veiller à une bonne hydratation ; 
ü Evaluer et diminuer les influences iatrogènes médicamenteuses (dépresseurs respiratoires comme 

les morphiniques) ; 
ü Lutter ŎƻƴǘǊŜ ƭŜǎ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴǎ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜǎ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭΣ ŀƎƎǊŀǾŞŜǎ ǇŀǊ ƭΩƘȅǇƻǘƻƴƛŜ ǇƘŀǊȅƴƎŞŜ Ŝǘ ƭŀ 

malacie trachéale fréquente (pauses centrales ou anomalies neurologiques du rythme respiratoire 
de type dyspnée de Cheyne-{ǘƻŎƪŜǎΣ ǇŀǳǎŜǎ ƻōǎǘǊǳŎǘƛǾŜǎ ŀƎƎǊŀǾŞŜǎ ǇŀǊ ƭΩƘȅǇƻǘƻƴƛŜ ǇƘŀǊȅƴƎŞŜ Ŝǘ ƭŀ 
glossoptose, parfois sur macroglossie). 

¶ La prévention  
Elle ǇŀǎǎŜ ŀǳǎǎƛ ǇŀǊ ƭŀ ƳƛƴƻǊŀǘƛƻƴ Řǳ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩƛƴhalations bronchiques Ŝǘ ŘΩŜƴŎƻƳōǊŜƳent respiratoire (Cf 
ŀǳǎǎƛ ŎƘŀǇƛǘǊŜ нΦт ¢ǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩƻǊŀƭƛǘŞ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜύ : 
ü Limiter ƭŜ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜ Ŝǘ ǘǊŀƛǘŜǊ ƭŜ Ŏŀǎ ŞŎƘŞŀƴǘ ƭΩƘȅǇŜǊǎŀƭƛǾŀǘƛƻƴ όōƻƴƴŜ ƘȅƎƛŝƴŜ 

bucco-dentaire, patchs de scopolamine, atropine en goutte infra-linguale chez lΩŀŘǳƭǘŜΣ ƛƴƧŜŎǘƛƻƴ ŘŜ 
ǘƻȄƛƴŜ ōƻǘǳƭƛǉǳŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ƎƭŀƴŘŜǎ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜǎΣ ŎƘƛǊǳǊƎƛŜΣ ǾƻƛǊŜ ǳǎŀƎŜ ŘΩǳƴ ŀǎǇƛǊŀǘŜǳǊ ŘŜ ƳǳŎƻǎƛǘŞǎ) ; 

ü Adapter ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ŀǳȄ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ŘŜ ƳŀǎǘƛŎŀǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ ǇƻǳǊ ƳƛƴƛƳƛǎŜǊ ǘƻǳǘ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ 
fausse route ;  

ü Inclure une prise en charge orthophonique ; 
ü Veiller ŀǘǘŜƴǘƛǾŜƳŜƴǘ Ł ǳƴ ǇƻǎƛǘƛƻƴƴŜƳŜƴǘ Řǳ Ŏƻǳ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ǘşǘŜ ǉǳƛ ŦŀǾƻǊƛǎŜ ƭŀ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴΣ ŎΩŜǎǘ-à-
ŘƛǊŜ ŀǾŜŎ ǳƴŜ ŦƭŜȄƛƻƴ Řǳ Ŏƻǳ όŎŜ ǉǳƛ ƴΩŜƳǇşŎƘŜ Ǉŀǎ ǳƴŜ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎŜ ƛƴŎƭƛƴŞŜ ǾŜǊǎ ƭΩŀǊǊƛŝǊŜύ Ŝǘ 
respecter les mesures de prévention des troubles de la déglutition, ƭƛŞŜǎ Ł ƭŀ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀƛŘŀƴǘ Ŝǘ 
Ł ǎŀ Ŧŀœƻƴ ŘŜ ŘƻƴƴŜǊ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀtion (Cf chapitre 2.7, temps buccal et troubles de la déglutition) 

ü Eviter si possible la sonde naso-gastrique ; 
ü Limiter le reflux gastro-oesophagien (RGO), si fréquent du fait des données anatomiques de la 

jonction ǆǎƻ-gastrique et de la gastroparésie, en redressant les postures assises et allongées (au 
moins 60° de redressement du tronc lors de toute phase alimentaire -orale ou entérale- et post-
prandiale prolongée), en évitant à chaque repas la suralimentation ou les débits entéraux trop 
importants, en administrant des inhibiteurs de la pompe à protons contre les conséquences du 
reflux et en ayant recours à la chirurgie anti-reflux si nécessaire (intervention de Nissen) (Cf 
chapitre 2.8, RGO). 

¶ La prévention des infections respiratoires suppose :  
ü La vaccination systématique (Grippe et Pneumocoque) 
ü Les ǇǊƻǘƻŎƻƭŜǎ ŘΩƘȅƎƛŝƴŜ : utilisation des solutions hydro-alcooliques pour les intervenants, 
ƳŜǎǳǊŜǎ ŘΩƛǎƻƭŜƳŜƴǘ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ƎŜǊƳŜǎ ǊŞǎƛǎǘŀƴǘ ŀǳȄ ŀƴǘƛōƛƻǘƛǉǳŜǎΦ 

2.11.2 Traitements 

vǳΩƛƭ ǎΩŀƎƛǎǎŜ ŘŜ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜǊ ƭŜ ŘŞǎŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘ ƻǳ ƭΩŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǾŜƴǘƛƭŀǘƛƻƴΣ ƭŜ ǇǊŞŀƭŀōƭŜ 
ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜ Ł ǘƻǳǘ ǎƻƛƴ Ł ǾƛǎŞŜ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ Ŝǎǘ ƭŀ ŘŞǘŜƴǘŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ /ŜǊǘŀƛƴǎ ǎΩŀǇǇǳƛŜƴǘ ǎǳǊ ƭŀ 
stimulation basale.  
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¶ ¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŘŜ ƭΩŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘ Ŝǘ des infections broncho-pulmonaires  
[Ŝǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ ǎƻƴǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ Řŀƴǎ ƭΩƛƳǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘŜ ŘŞŎƭŜƴŎƘŜǊ ǳƴŜ ǘƻǳȄ ŜŦŦƛŎŀŎŜ 
(hyposensibilité du pharynx, mauvaise coordination musculaire). 
 
[ŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŘŜ ǎƛōƛƭŀƴǘǎ Ł ƭΩŀǳǎŎǳƭǘŀǘƛƻƴ peut jusǘƛŦƛŜǊ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ōǊƻƴŎƘƻ-dilatateurs en aérosol avant la 
séance. Après mobilisations douces de la mandibule et étirements des éléments oro-faciaux, on recourt aux 
ǘŜŎƘƴƛǉǳŜǎ ŘŜ ŘŞǎŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘΣ ŘŜ ŘǊŀƛƴŀƎŜ Ŝǘ ŘΩŜȄǇŜŎǘƻǊŀǘƛƻƴ ƳŀƴǳŜƭƭŜǎ Ŝǘκƻǳ ƛƴǎǘǊǳƳŜntales : 
ü 9ƴ Ŏŀǎ ŘΩŀǘŞƭŜŎǘŀǎƛŜ ƻǳ ŘΩŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘ ǇŞǊƛǇƘŞǊƛǉǳŜΣ ƭŀ ǇŜǊŎǳǎǎƛƻƴ ƛƴǘǊŀ-pulmonaire au masque 

bucco-nasal (percussionnaire) est efficace pour faire remonter les sécrétions vers la trachée, sans 
demander de participation à la personne. On peut aussi recourir aux intéressantes expirations 
lentes prolongées en décubitus latéral, au drainage postural, aux vibrations. 

ü tƻǳǊ ŘŞǎŜƴŎƻƳōǊŜǊ ƭŀ ǘǊŀŎƘŞŜ Ŝǘ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ƭΩŜȄǇŜŎǘƻǊŀǘƛƻƴΣ ƻƴ ǇǊŀǘƛǉǳŜǊŀΣ ŘŜ Ŧŀœƻƴ ŀŘŀǇǘŞŜ Ł ƭŀ 
personne, soit des accélérations de flux et/ou une aspiration pharyngée (les aspirations ne doivent 
pas dépasser le carrefour des cordes vocales), soit des techniques manuelles dédiées aux voies 
proximales (désobstruction rhinopharyngée par pompage valléculaire, pompage trachéal externe, 
toux ǇǊƻǾƻǉǳŞŜύΣ ǎƻƛǘ ǳƴŜ ŀƛŘŜ ƳŞŎŀƴƛǉǳŜ Ł ƭŀ ǘƻǳȄ ŀǾŜŎ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ « Cough-assist ».  

Les détresses respiratoires supposent une antibiothérapie adaptée et des techniques de 
désencombrement. Les techniques manuelles de drainage (toilette rhino-pharyngée, pompage valléculaire, 
toux provoquée) seront couplées à des techniques instrumentales (aspiration, hyperinsufflation, ventilation 
à percussions intrapulmonaires et ventilation non invasive).  
 
Les travaux de drainage seront réalisés dans différentes postures (décubitus dorsal, latéral et ventral) afin 
ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŜ ǊŜŎǊǳǘŜƳŜƴǘ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜ Ŝǘ ƭǳǘǘŜǊ ŎƻƴǘǊŜ ƭŜǎ ŎƻƴǘǊŀŎǘǳǊŜǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛǉǳŜǎ ǉǳƛ ƎşƴŜƴǘ 
considérablement la ventilation. La mise en place de ces techniques cherche à limiter au maximum le 
recours à une ventilation invasive (souvent éthiquement discutable). 

¶ Traitement des troubles ventilatoires 
Lƭ Ŧŀǳǘ ŀǳǎǎƛ ǎΩŀǘǘŀŎƘŜǊ Ł ǘǊŀƛǘŜǊ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǾŜƴǘƛƭŀǘƻƛǊŜǎ ƴƻŎǘǳǊƴŜǎ Ŝǘκƻǳ ŘƛǳǊƴŜǎΦ Lƭǎ ǎƻƴǘ ǇŀǊ ŀƛƭƭŜǳǊǎ Ŝƴ ƭƛŜƴ 
avec des perturbations du sommeil, de la somnolencŜ ŘƛǳǊƴŜ ŀǾŜŎ ǊŀƭŜƴǘƛǎǎŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩƛŘŞŀǘƛƻƴ ŎƻƴǎŞŎǳǘƛŦǎ 
à une hypercapnie, des recrudescences épileptiques ou de la fatigue. 
 
[ΩŀǘǘŜƴǘƛƻƴ ǇƻǊǘŞŜ ŀǳȄ ǇƻǎƛǘƛƻƴƴŜƳŜƴǘǎ ǘƘƻǊŀŎƻ-ŀōŘƻƳƛƴŀǳȄ Ŝǘ ƭŜǎ Ƴƻōƛƭƛǎŀǘƛƻƴǎ ŘΩŜƴǘǊŜǘƛŜƴ ŀǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜ Řǳ 
tronc sont un préalable permanent, ainsi que les changements de positions modifiant la ventilation. Le 
décubitus latéral facilite la ventilation du côté supérieur. Le décubitus ventral optimise la ventilation des 
segments pulmonaires dorsaux. 
 
Les temps de liberté motrice sur tapis, a fortiori avec des mobilisations actives, aidées ou non, de 
ǊŜǘƻǳǊƴŜƳŜƴǘΣ ƳşƳŜ ǎƛ ƭŀ ǇŀǊǘƛŎƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǎǘ ŦŀƛōƭŜΣ ǎƻƴǘ ŘŜǎ ƳƻŘŀƭƛǘŞǎ ŘΩŜȄŜǊŎƛŎŜ Řǳ 
fonctionnement cardio-respiratoire. 
 
Les exercices respiratoires utilisant un appareil relaxateur de pression (type Alpha 200 ou Alpha 300), 
réalisant des hyperinsufflations, favorisent ƭΩŜȄǇŀƴǎƛƻƴ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜΣ ƳƻōƛƭƛǎŜnt la cage thoracique, limitent 
ƭŜ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘ ōǊƻƴŎƘƛǉǳŜΦ 5Ŝǎ ŎƻƴǘǊe-indications théoriques à type de troubles de déglutition, 
reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴΣ ƘȅǇŜǊǎŀƭƛǾŀǘƛƻƴΣ Ŧƻƴǘ ǊŞǎŜǊǾŜǊ ƭΩǳǎŀƎŜ ŘŜ ŎŜ ǘȅǇŜ ŘΩŀǇǇŀǊŜƛƭ Ł ŘŜǎ 
kinésithérapeutes expérimentés. 
 
La ventilation non-invasive (avec interface adaptée) a pour objectif de maintenir ouvertes les voies 
aériennes respiratoires à tous les stades du cycle respiratoire ; il faut en discuter le rapport 
bénéfices/risques chez la personne polyhandicapée sans motricité volontaire ; elle peut être proposée en 
ǇǊŜƳƛŝǊŜ ƛƴǘŜƴǘƛƻƴ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ŘŜǾŀƴǘ ǳƴŜ ƘȅǇŜǊŎŀǇƴƛŜ ŘƛǳǊƴŜ ƻu des troubles respiratoires 
du sommeil Τ ǉǳŀƴŘ ƛƭ ŜȄƛǎǘŜ ǳƴ ŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘ ǎŀƭƛǾŀƛǊŜ ǇƘŀǊȅƴƎŞΣ ƛƭ Ŧŀǳǘ ŎǊŀƛƴŘǊŜ ƭΩƛƴƘŀƭŀǘƛƻƴ ŘŜ ŎŜǘǘŜ 
salive et privilégier le masque nasal au masque bucco-nasal. 
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Quand il existe principalement des pauses obstructives, on utilisera une ventilation en pression positive 
ŎƻƴǎǘŀƴǘŜ ŘŜ у Ł мл ŎƳǎ ŘΩŜŀǳ ƭƻǊǎ ŘŜǎ ǇƘŀǎŜǎ ƛƴǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ Ŝǘ ŜȄǇƛǊŀǘƻƛǊŜ ŀǾŜŎ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ /t!t όcontinuous 
positive airway pressure). 
 
Quand il existe un syndrome restrictif hypercapnique et/ou des pauses respiratoires centrales on essaiera 
ǳƴŜ ǾŜƴǘƛƭŀǘƛƻƴ ŀǇǇƻǊǘŀƴǘ ŘŜǳȄ ǇǊŜǎǎƛƻƴǎ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘŜǎΣ ƭƻǊǎ ŘŜ ƭΩƛƴǎǇƛǊŀǘƛƻƴ Ŝǘ ƭƻǊǎ ŘŜ ƭΩŜȄǇƛǊŀǘƛƻƴΣ ŀǾŜŎ 
ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ .Lt!t όbilevel positive airway pressure), en réglant un niveau de pression inspiratoire suffisant et 
une ŦǊŞǉǳŜƴŎŜ ŘŜ ǎŞŎǳǊƛǘŞΦ Lƭ Ŧŀǳǘ ǇŀǊŦƻƛǎ ǳƴ ǘŜƳǇǎ ŘΩŀŎŎƻǳǘǳƳŀƴŎŜΦ 
 
9ƴ Ŏŀǎ ŘŜ ŘŞǎŀǘǳǊŀǘƛƻƴǎ ƛƴǘŜƴǎŜǎ Ŝǘ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎΣ ǎΩƛƭ ƴΩȅ ŀ Ǉŀǎ ŘŜ ƳƻȅŜƴǎ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜǎ ŜŦŦƛŎŀŎŜǎ όŦƛōǊƻǎŜ 
ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜ ƛƴǎǘŀƭƭŞŜύΣ ƭΩƻȄȅƎŞƴƻǘƘŞǊŀǇƛŜ ǇŀǊ ŜȄǘǊŀŎǘŜǳǊ ŘΩƻȄȅƎŝƴŜ ƻǳ ǇŀǊ réservoirs portables est un 
traitement palliatif. 
 
LΩƛƴǾŜǎǘƛƎŀǘƛƻƴ ƴƻŎǘǳǊƴŜ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞǎ est peu pratiquée, ce qui empêche la détection 
de pathologies ŎƻƳƳŜ ƭŜ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŘΩŀǇƴŞŜǎ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭ Ŝǘκƻǳ ƭΩƘȅǇƻǾŜƴǘƛƭŀǘƛƻƴ ŀƭǾŞƻƭŀƛǊŜ ƎƭƻōŀƭŜΦ /Ŝǎ 
deux déficiences ont des conséquences importantes sur la qualité de vie. En cas de repérage de signes 
cliniques évocateurs, et ǎƛ ƭŜ ǇǊƻƧŜǘ ŘŜ ǾƛŜ Řǳ ǇŀǘƛŜƴǘ ǎΩŀŎŎƻǊŘŜ ŀǾŜŎ ƭΩŞǾŜƴǘǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ǾŜƴǘƛƭŀǘƻƛǊŜΣ 
des examens complémentaires peuvent être programmés : saturométrie nocturne, polygraphie et 
ŎŀǇƴƻƎǊŀǇƘƛŜΦ /Ŝ ƴΩŜǎǘ ǉǳΩŀǇǊŝǎ ŀǾƻƛǊ ƛƴǾŜǎǘƛƎǳŞ ǘƻǳǘŜǎ ƭŜǎ ŀǳǘǊŜǎ ǎƻƭǳǘƛƻƴǎ ǇƻǎǎƛōƭŜǎ ǉǳŜ ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ 
du traitement ventilatoire par une équipe experte dans ce domaine sera éventuellement réalisée. En 
ǇǊŀǘƛǉǳŜΣ ŎŜƭŀ Ŝǎǘ ǊŀǊŜƳŜƴǘ ǊŞŀƭƛǎŀōƭŜΦ [Ŝ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŘΩǳƴŜ ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜ ŀǇƴŞŜ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭ Ŝǎǘ ŘŀǾŀƴǘŀƎŜ 
justifié pour prévenir la famille de la précarité respiratoire et des risques de complications rapides létales 
ǉǳΩŜƴ ǾǳŜ ŘΩǳƴ ŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜΦ 
 
AǾŜŎ ƭΩŀǾŀƴŎŞŜ ǊŜƭŀǘƛǾŜ Ŝƴ ŃƎŜΣ ŘŜ ƴƻƳōǊŜǳȄ ǇƘŞƴƻƳŝƴŜǎ ŀōƻǳǘƛǎǎŜƴǘ Ł ŘŜǎ Şǘŀǘǎ ŘΩƛƴǎǳŦŦƛǎŀƴŎŜ 
respiratoire à prédominance restrictive (importantes scolioses, troubles de la déglutition ayant occasionné 
ŘŜ ǘǊŝǎ ƴƻƳōǊŜǳȄ ŞǇƛǎƻŘŜǎ ŘŜ ǇƴŜǳƳƻǇŀǘƘƛŜǎΧύΦ [ŀ ƎǊŀǾƛǘŞ ŘŜ ƭŀ ǎƛtuation, en particulier lorsque les 
épisodes infectieux pulmonaires se repétent, amène à discuter avec ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ Ŝǘ Ŝƴ ŞǉǳƛǇŜ 
pluridisciplinaire de la conduite à tenir en cas de décompensation respiratoire, en particulier de discuter 
ŘΩŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜǎ ƭƛƳƛǘŀtions des soins (éviter la trachéotomie, ƭΩƛƴǘǳōŀǘƛƻƴΣ ƭŀ ǾŜƴǘƛƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎǘŞŜ ƛƴǾŀǎƛǾŜύ. 
5ŀƴǎ ŘŜ Ǉƭǳǎ ǊŀǊŜǎ ŎŀǎΣ ƭŀ ŘŞŎƛǎƛƻƴ ǇŜǳǘ şǘǊŜ Ŝƴ ŦŀǾŜǳǊ ŘŜ ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ǘǊŀŎƘŞƻǘƻƳƛŜ après discussion 
ŀǾŜŎ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ Ŝǘ ǎƻǳǎ ŎƻƴŘƛǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ǇŜǊǎƻƴƴŜƭ ǎƻignant de jour et de nuit habilité à réaliser des 
aspirations trachéales (infirmière, aide-soignant ou autre personnel dûment formé). Celle-ci peut permettre 
de faciliter les aspirations, de limiter les fausses routes salivaires bronchiques lorsque la trachéotomie est à 
ballonet, de favoriser le confort broncho-ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜ Ŝƴ ŘƛƳƛƴǳŀƴǘ ƭΩŜƴŎƻƳōǊŜƳŜƴǘΦ [ŀ ǾŜƴǘƛƭŀǘƛƻƴ ŀǎǎƛǎǘŞŜ 
sur trachéotomie est très rarement proposée, ŜƭƭŜ Ŝǎǘ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ƭŜ Ŧŀƛǘ ŘΩǳƴ échec de déventilation lors 
ŘΩǳƴ ŞǇƛǎƻŘŜ ŘΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴ ǇǳƭƳƻƴŀƛǊŜ ŀǾŜŎ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ǊŞŀƴƛƳŀǘƻƛǊŜ ƛƴǾŀǎƛǾŜΦ  
 
5ΩǳƴŜ ƳŀƴƛŝǊŜ ƎŞƴŞǊŀƭŜΣ ƭŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ŜǎǎŀȅŞǎ Ŝƴ ŞǾŀƭǳŀƴǘ ƭŀ ōŀƭŀƴŎŜ ōŞƴŞŦƛŎŜκƭƻǳǊŘŜǳǊ ŘŜ 
ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘΣ ǎǳǊ ƭŀ ōŀǎŜ ŘΩǳƴ ŎƻƴǎŜƴǘŜƳŜƴǘ ŞŎƭŀƛǊŞ Ŝǘ ŘƛǎŎǳǘŞ ŀǾec lŀ ŦŀƳƛƭƭŜ Ŝǘ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ǊŞŦŞǊŜƴǘŜ ŘŜ ƭŀ 
ǇŜǊǎƻƴƴŜΣ Ŝǘ ŘΩǳƴ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŎƻƴǘƛƴǳΦ  
« Le projet de soins doit être, au service du projet de vie de la personne polyhandicapée, un questionnement 
ǇŜǊƳŀƴŜƴǘΧ » (Elisabeth Zucman).  

2.12 Troubles urinaires et vésico-sphinctériens 

Signalons au préalable que polyhandicap ne signifie pas obligatoirement incontinenceΣ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ 
ƭΩŀŘǳƭǘŜ όŦƛŎƘŜ ǎǳǊ ƭŜ ǎƛǘŜ ŘŜ ƭΩ!ǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴ wŜǎǎƻǳǊŎŜǎ tƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Iŀǳǘǎ-de-France ς A. Blanchard). Le 
dépistage attentif des ǎƛƎƴŜǎ ŜȄǇǊƛƳŀƴǘ ǳƴ ōŜǎƻƛƴΣ ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ŘŜ ŎƻƴŘƛǘƛƻƴǎ ŘŜ ƳƛŎǘƛƻƴ ǎŀǘƛǎŦŀƛǎŀƴǘŜǎ 
(avec installation adaptée, en termes de maintien postural notamment), voire une programmation des 
mictions à heures régulières peuvent permettre à certaines personnes polyhandicapées de ne pas être 
contraintes de porter une protection permanente. /ƘŜȊ ƭŜ ƎǊŀƴŘ ƎŀǊœƻƴ ƻǳ ŎƘŜȊ ƭΩƘƻƳƳŜ Ŝƴ Ŏŀǎ 
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ŘΩƛƴŎƻƴǘƛƴŜƴŎŜ ǳǊƛƴŀƛǊŜ ƻƴ ǇŜǳǘ ǇǊƻǇƻǎŜǊ ǳƴ ŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ ǇŀǊ Şǘǳƛ ǇŞƴƛŜƴ ǇƻǳǊ ŞǾƛǘŜǊ ŘŜ ǊŜǎǘŜǊ Ŝƴ ŎƻǳŎƘŜ 
Řŀƴǎ ƭΩǳǊƛƴŜΣ Ŝƴ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴǘ ƭa bonne adaptation et la bonne tolérance de celui-ci. 
Mais le comportement mictionnel est souvent perturbé par des causes diverses.  

2.12.1 Troubles urinaires de causes neurologiques 

Il existe presque toujours une anomalie de fonctionnement vésico-sphinctérien chez les personnes 
polyhandicapées. Deux sur trois présentent une vessie instable du fait du défaut de lΩƛƴƘƛōƛǘƛƻƴ ŜȄŜǊŎŞŜ 
habituellement par les centres corticaux sur le centre mictionnel du tronc cérébral et de la moelle épinière. 
Cliniquement, on observe une pollakiurie diurne et nocturne et des urgences mictionnelles avec ou sans 
fuites. Cette hyperactivité vésicale est souvent associée à une dyssynergie vésico-sphinctérienne (défaut de 
relaxation du sphincter urinaire lors de la miction), provoquant une dysurie avec vidange vésicale de 
mauvaise qualité (résidu post-ƳƛŎǘƛƻƴƴŜƭ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊ Ł млл Ƴƭ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΣ ǉǳƛ ŀ ǘŜƴŘŀƴŎŜ Ł ŀǳƎƳŜƴǘŜǊ 
ƴŀǘǳǊŜƭƭŜƳŜƴǘ ŀǾŜŎ ƭΩŃƎŜύ Ŝǘ ǇƻǘŜƴǘƛŜƭƭŜment des infections urinaires à répétition. En cas de dyssynergie 
vésico-sphinctérienne, le détrusor peut avoir tendance à se muscler (vessie de lutte) avec une possibilité de 
compliance (distensibilité) réduite, participant à la pollakiurie, voire par la suite à des reflux vésico-
urétéraux du fait de mictions à haute pression.  
 
[ΩƛƴŎƻƴǘƛƴŜƴŎŜ ǇŜǳǘ ŀǳǎǎƛ şǘǊŜ Ŝƴ ƭƛŜƴ ŀǾŜŎ ǳƴ ŘŞŦŀǳǘ ŘΩƛŘŜƴǘƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ǇŀǊ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Řǳ ōŜǎƻƛƴ ŘΩǳǊƛƴŜǊ ƻǳ 
des troubles sensitifs vésicaux retardant la sensation de besoin et provoquant des mictions par 
regorgement. 
  
Une échographie vésico-rénale de dépistage systématique, surtout chez les personnes très spastiques, 
recherchera donc ƭΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜ ǾŜǎǎƛŜ ŘŜ ƭǳǘǘŜ όǇŀǊƻƛ ǾŞǎƛŎŀƭŜ ŞǇŀƛǎǎƛŜ Ŝǘ ŘƛǾŜǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜύ Ŝǘ ŘŜ 
possibles anomalies du haut appareil urinaire dans ce cas (reflux vésico-urétéral, dilatation pyélocalicielle, 
lithiase).  
 
Devant ce type de dysfonctionnements urinaires neurologiques, on privilégiera les traitements 
médicamenteux visant à limiter la dyssynergie vésico-sphinctérienne et la rétention, à savoir les 
thérapeutiques alpha-bloquantes (ex : Alfuzosine, Tamsulosine...). Les fuites urinaires par urgenturie 
ǇŜǳǾŜƴǘ ŞǾŜƴǘǳŜƭƭŜƳŜƴǘ ƧǳǎǘƛŦƛŜǊ ƭŀ ǇǊŜǎŎǊƛǇǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŀƴǘƛŎƘƻƭƛƴŜǊƎƛǉǳŜ όŜȄΦ Υ Solifenacine, 
Chlorure de ǘǊƻǎǇƛǳƳΧύ Ŝƴ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴǘ ŞǘǊƻƛǘŜƳŜƴǘ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ ǎǳǊǾŜƴǳŜ ŘΩŜŦŦŜǘǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎ ŘŜ ǘȅǇŜ 
constipation, rétention urinaire, sécheresse buccale. Les autres recours, à savoir hétérosondages, 
ƛƴŎƻƴǘƛƴŜƴǘŀǘƛƻƴ ŎƘŜȊ ƭΩƘƻƳƳŜ όǇŀǊ ǇǊƻǘƘŝǎŜ ŜƴŘƻ-urétrale ou par sphinctérotomie définitive), dérivation 
urinaire non continente type Bricker, sont à discuter au cas par cas avec une équipe spécialisée en neuro-
ǳǊƻƭƻƎƛŜΦ 5ŀƴǎ ƭŀ ƳŜǎǳǊŜ Řǳ ǇƻǎǎƛōƭŜΣ ƻƴ ŞǾƛǘŜǊŀ ƭŜ ǇƻǊǘ ŘΩǳƴŜ ǎƻƴŘŜ Ł ŘŜƳŜǳǊŜ ǎƻǳǊŎŜ ŘŜ Ƴǳƭǘiples 
ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ Ł ƳƻȅŜƴ ƻǳ ƭƻƴƎ ǘŜǊƳŜ όƛƴŦŜŎǘƛŜǳǎŜǎΣ ƭƛǘƘƛŀǎƛǉǳŜǎΣ ƴŞƻǇƭŀǎƛǉǳŜǎΧύΦ 

2.12.2 Autres causes de troubles urinaires 

¶ Les causes possibles :  
ü La constipation, 
ü LΩŜȄƛǎǘŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ζ épine irritative » quelconque (inconfort ou souffrance physique), 
ü Certains médicaments (notamment avec effet anticholinergique), 
ü Une infection urinaire non démasquée (surveiller toute modification de la fréquence mictionnelle, 
ŘŜ ƭŀ ŎƻǳƭŜǳǊ ƻǳ ŘŜ ƭΩƻŘŜǳǊ ŘŜǎ ǳǊƛƴŜǎΣ ƻǳ ǘƻǳǘŜ ǇŜǊǘǳǊōŀǘƛƻƴ ƎŞƴŞǊŀƭŜ Υ changement de 
comportement, modification de la température de base), 

ü Les troubles comportementaux όŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ŘΩǳǊƛƴŀǘƛƻƴ Ŝƴ ǊŀǇǇƻǊǘ ŀǾŜŎ ǳƴ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŦǊƻƴǘŀƭ 
sans lien avec un dysfonctionnement vésico-sphinctérien). 

¶ Examens éventuels (cf chapitre 3.2.2, tableau de suivi des PPH)  
Le suivi Řƻƛǘ ǎŜ ōŀǎŜǊ ǎǳǊ ƭŜǎ ŞƭŞƳŜƴǘǎ ŎƭƛƴƛǉǳŜǎΣ ǎǳǊǘƻǳǘ ƛƴŦŜŎǘƛŜǳȄ ǉǳƛ ǘŞƳƻƛƎƴŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ǊŞǘŜƴǘƛƻƴ 
chronique le plus souvent, et sur la surveillance régulière du résidu post-mictionnel par échographie sus-
pubienne (bladder scan) voire une échographie vésico-ǊŞƴŀƭŜ Ł ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘΩŀƴƻƳŀƭƛŜǎ Řǳ Ƙŀǳǘ ŀǇǇŀǊŜƛƭ 
ǳǊƛƴŀƛǊŜΣ ǇƻƴŎǘǳŜƭƭŜƳŜƴǘ Ŝƴ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ ǎƛƎƴŜǎ ǳǊƛƴŀƛǊŜǎ ŀƭŀǊƳŀƴǘǎ ƻǳ ŀƴƴǳŜƭƭŜƳŜƴǘ ǎƛ ǇǊƻōƭŝƳŜΦ Lƭ Ŝƴ Ŝǎǘ 
de même du bilan biologique rénal.  
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2.13 Troubles du sommeil 

Les troubles du sommeil 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. 
[ΩL/{5о όLƴǘŜǊƴŀǘƛƻƴŀƭ /ƭŀǎǎƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ƻŦ {ƭŜŜǇ 5ƛǎƻǊŘŜǊǎύ ƭŜǎ ŎƭŀǎǎŜ en six subdivisions (ICSD 2014). Chez la 
personne polyhandicapée, il est possible de distinguer schématiquement 3 groupes. 

2.13.1 Troubles du sommeil ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƻǊƎŀƴƛǉǳŜ 

¶ A suspecter si : 
ü Signes ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊ Ŝƴ ǇǊŜƳƛŜǊ ƭƛŜǳ όƻōƧŜŎǘƛǾŞŜǎ ǇŀǊ ŞŎƘŜƭƭŜ ŘΩƘŞǘŞǊƻ-évaluation), 
ü Eveils longs > 15 min, surtout dans la 1ère partie de nuit, temps de sommeil diminué, 
ü Sommeil agité entre les réveils, 
ü Hyperactivité diurne anormale et/ou troubles du comportement, ou au contraire fatigue diurne, 

siestes inopinées, 
ü Cassure de la courbe de poids - taille, 
ü Ronflement ŀƴƻǊƳŀƭΣ ƘȅǇŜǊǎǳŘŀǘƛƻƴ όǎȅƴŘǊƻƳŜ ŘΩŀǇƴŞŜ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭΣ ǾƻƛǊ Ǉƭǳǎ ƭƻƛƴύΦ 

¶ Les causes : 
ü Douleur, ǉǳŜƭƭŜ ǉǳΩŜƴ ǎƻƛǘ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜΣ ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜΣ ŘƛƎŜǎǘƛǾŜΣ ƴŜǳǊƻƭƻgique (spasticité, dystonie, 

douleurs neuropathiques, syndrome des jambes sans reposΧύΣ ǎǘƻƳŀǘƻƭƻƎƛǉǳŜΣ hw[Σ ǳǊƛƴŀƛǊŜΧΦ 
ü Angoisse et stress social et familial, fatigue parentale, 
ü Troubles ŀƴȄƛŜǳȄ ƭƻǊǎ ŘŜ ƭΩŜƴŘƻǊƳƛǎǎŜƳŜƴǘΣ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ŘƛǳǊƴŜǎΣ 
ü Crises épileptiques : perturbation de la physiologie du sommeil, 
ü Médications antiépileptiques et autres médicaments entraînant une somnolence diurne 
όƘȅǇƴƻǘƛǉǳŜǎΣ ŀƴǘƛ ŀƭƭŜǊƎƛǉǳŜǎΣ ŀƴǘŀƭƎƛǉǳŜǎΧύ, 

ü Psychostimulants dans la journée, 
ü Sieste trop fréquente ou prolongée et lever trop tardif, 
ü Inconfort (couche mouillée ou souillée), 
ü Parasomnies (cauchemars, terreurs nocturnes), 
ü Perturbations extérieures (lumière, bruit), 
ü Syndrome ŘΩŀǇƴŞŜǎ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭ ό{!{ύ,  
ü Maladies chroniques associées : certaines (sphères respiratoire et cardiaque) se décompensent plus 

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

2.13.2 TǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩƛƴǎtallation du rythme jour/nuit 

¶ Signes cliniques : 
ü Difficultés ŘΩŜƴŘƻǊƳƛǎǎŜƳŜƴǘ Υ ƭƻǊǎ ŘŜ ƭΩŜƴŘƻǊƳƛǎǎŜƳŜƴǘΣ ƭŜ ŎŜǊǾŜau inhibe les stimuli excitateurs 

existants : ce processus peut être ŘŞŦƛŎƛŜƴǘ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞΣ 
ü Fragmentation du sommeil avec réveils fréquents : cycles de sommeil courts comme chez le petit 

enfant = rythme ultradien en libre cours (syndrome hyper-nycthéméralύ ǇŀǊ ŜȄŜƳǇƭŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 
non-voyant (un rythme ultradien est un rythme biologique se présentant avec une fréquence 
supérieure au rythme circadien, car de périodes de quelques minutes à quelques heures, soit une 
fréquence pluriquotidienne), 

ü Perte des cycles veille-ǎƻƳƳŜƛƭΣ Ł ƭΩŜȄǘǊşƳŜ, inversion jour-nuit, 
ü Retards, plus rarement avances de phases ŎƻǊǊŜǎǇƻƴŘŀƴǘ Ł ǳƴ ŘŞǊŝƎƭŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩƘƻǊƭƻƎŜ ƛƴǘŜǊƴŜ.  

¶ Les causes : absence de donneurs de temps 
hƴ ǇŀǊƭŜ ƛŎƛ ŘŜ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ synchronisateurs externes (Challamel 2004, Teulade 2017) :  
ü Absence ŘΩŀƭǘŜǊƴŀƴŎŜ ƧƻǳǊ ς nuit (non-voyants), 
ü Absence ŘΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ǇƘȅǎƛǉǳŜ ŘƛǳǊƴŜ ǎǳŦŦƛǎŀƴǘŜΣ 
ü Repas non donnés à heure fixe (alimentation fragmentée ou nutrition entérale continue), 
ü Mauvaise répartition du sommeil sur les 24 heures (levers tardifs, siestes prolongées ou trop 

fréquentes, rôle défavorable des médicaments agissant sur le système nerveux central), 
ü Mauvaise appréciation des donneurs de temps sociaux lié au déficit cognitif. 
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A noter des anomalies spécifiques du rythme veille ς sommeil dans le syndrome de Rett (perte progressive 
ŘŜ ƭΩƻǊƎŀƴƛǎŀǘƛƻƴ ƧƻǳǊ ς ƴǳƛǘύΣ ƭŜ ǎȅƴŘǊƻƳŜ ŘΩ!ƴƎŜƭƳŀƴ (rythme veille ς sommeil irrégulier), le syndrome de 
Smith Magenis : avance de phase (inversion du rythme de sécrétion de la mélatonine), rythmes de veille 
sommeil irréguliers (Challamel 2004). 

2.13.3 TǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ 

¶ Deux stades : 
ü Syndrome de résistance des voies aériennes supérieures (SRVAS) : augmentation progressive de 
ƭΩŜŦŦƻǊǘ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ Ƴŀƛǎ ǎŀƴǎ ƘȅǇƻȄŞƳƛŜΣ ǎŀƴǎ ǾŀǊƛŀǘƛƻƴ Řǳ ŘŞōƛǘ ŘΩŀƛǊ ƻǊƻ-ƴŀǎŀƭΣ ǎǳƛǾƛ ŘΩǳƴ ƳƛŎǊƻ-
réveil qui permet la normalisation de la respiration mais fragmente le sommeil. 

ü {ȅƴŘǊƻƳŜ ŘΩŀǇƴŞŜ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭ (SAS) : apnée obstructive (̧ ŘŜ ƭΩŀǇƴŞŜ ŎŜƴǘǊŀƭŜύ : interruption de la 
ǾŜƴǘƛƭŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŘǳǊŞŜ ƳƛƴƛƳǳƳ ŘŜ мл ǎŜŎƻƴŘŜǎ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ŀǾŜŎ ƘȅǇƻȄŞƳƛŜ.  

¶ Clinique : 
ü Ronflement nocturne sonore + somnolence diurne : ronflement puis interruption du ronflement 

par une apnée, puis reprise respiratoire sonore avec agitation, 
ü Respiration buccale, oreiller mouillé, sudation nocturne, 
ü Céphalées ƳŀǘƛƴŀƭŜǎΣ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŎƻƎƴƛǘƛŦǎ Řŀƴǎ ƭŀ ƧƻǳǊƴŞŜ όŀǘǘŜƴǘƛƻƴΣ ŎƻƴŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴΧύΣ ǎƻƳƴƻƭŜƴŎŜ 

anormale, troubles du comportement, siestes inopinées, 
ü Sommeil agité ς parasomnies. 

¶ Causes : 
ü Hypotonie des voies aériennes supérieures, atonie du voile du palais, pharyngo-trachéo-malacie, 

hypertrophie amygdalienne, atrésie choanale, anomalies crânio-faciales, hypoplasie faciale, 
ü Incoordination oro-pharyngée, rôle du reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ, 
ü Maladies neuromusculaires avec ou non atteinte du tronc cérébral, 
ü Maladies de surcharge notamment les muco-polysaccharidoses, hypothyroïdiesΧ 
ü Maladies génétiques.  

¶ Diagnostic essentiellement clinique 
tŀǊ ƭΩanamnèse, ƭΩinterrogatoire des aidants, une fiche sommeil όƭΩƻƴ ǇŜǳǘ ǎΩŀƛŘŜǊ Ł ŎŜǘ ŜŦŦŜǘ Řǳ ƭƛǾǊŜǘ 
« troubles du sommeil et handicap » téléchargeable sur le site de Réseau-Lucioles : reseau-lucioles.org).  
Les troubles mécaniques ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜǎ ŘŜ ǘȅǇŜ ŀǇƴŞŜǎ Řǳ ǎƻƳƳŜƛƭ ǇƻǳǊǊƻƴǘ ƧǳǎǘƛŦƛŜǊ ŘΩǳƴ ŜƴǊŜƎƛǎǘǊŜƳŜƴǘ 
nocturne de la SAO2 (Stagnara 2011), la confirmation pouvant être réalisée par une polygraphie. Une 
polysomnographie, difficile à réaliser dans la cadre du polyhandicap, pourra être réalisée si un doute 
subsiste. Un EEG de 24 heures pourra être utile en cas de suspicion de crises nocturnes. 

2.13.4 Prévention et traitement des troubles du sommeil 

¶ Prévention  
ü Donneurs de temps : ŀŎǘƛƻƴ ǎǳǊ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ Ŝƴ fournissant à la personne des donneurs de 

temps (chronothérapie) Υ ŀǇǇǊŜƴŘǊŜ Ł ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ł ǎΩŜƴŘƻǊƳƛǊ ǎŜǳƭŜΣ ǊŞƻǊƎŀƴƛǎŜǊ ƭŀ ǊŞǇŀǊǘƛǘƛƻƴ 
entre sommeil et sieste sur 24 heures, couchers et réveils à heures fixes, rituel du coucher, objet 
transitionnel, température, bruit, lumière, heures des repas, activités physiques et ludiques. 

ü Prévention des causes organiques : installation nocturne confortable, prévention des phénomènes 
douloureux, action sur les troubles du comportement. 

ü Luminothérapie : personne polyhandicapée voyante, en cas de troubles du rythme veille-sommeil. 

¶ Traitements médicamenteux 
Les hypnotiques ne doivent être utilisés que de manière temporaire Ŝƴ ǇǊŞŦŞǊŀƴǘ ƭŜǎ ŘǳǊŞŜǎ ŘΩŀŎǘƛƻƴ 
courtes. Les benzodiazépines peuvent avoir un effet paradoxal.  
La Mélatonine donne de bons résultats chez la personne polyhandicapée, plus particulièrement dans les 
ǘǊƻǳōƭŜǎ ŎƛǊŎŀŘƛŜƴǎ ǉǳΩŜƭƭŜ ǊŜǎǘŀǳǊŜΦ [ŀ ǇǊŞǎŜƴǘŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǎǇŞŎƛŀƭƛǘŞ ǊŜƴŘ ƭΩŀŘƳƛƴƛǎǘǊŀǘƛƻƴ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜΣ ƭŀ 
aŞƭŀǘƻƴƛƴŜ ōŀǎŜ Ŝǎǘ ǇǊŞŦŞǊŀōƭŜ Ƴŀƛǎ ǇŜǊŘ ƭΩŜŦŦŜǘ ǊŜǘŀǊŘ ŘŜ ƭŀ ǎǇŞŎƛŀƭƛté, contre les réveils de milieu de nuit. 
Elle doit être administrée ½ heure à 1 heure avant le coucher. 
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¶ Traitement des apnées du sommeil  
ü Arrêt des médicaments pouvant entraîner une hypotonie pharyngo-laryngée. 

ü Adénoïdectomie, ° chirurgie de la luette ° chirurgie maxillo-faciale. 
ü Ventilation non invasive (VNI) : dans ce cas une balance bénéfice-risque devra être évaluée, le 

traitement devant apporter une amélioration suffisante de la qualité de vie diurne pour équilibrer 
ƭŀ ŎƻƴǘǊŀƛƴǘŜΣ ƭΩƛƴŎƻƴŦƻǊǘ Ŝǘ ƭŜǎ ǊƛǎǉǳŜǎ ŎƘŜȊ ǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǎŀƴǎ ƳƻǘǊƛŎƛǘŞ ǾƻƭƻƴǘŀƛǊŜ ŘΩǳƴŜ 
ventilation toutes les nuits (Teulade J, 2017).  

2.14 Troubles visuels  

« On estime que 80% de notre perception du monde extérieur est visuelle » (Meyniel P.Y. Robert 2017). 
La vision constitue un système neurosensoriel complexe participant largement aux capacités motrices, 
cognitives, relationnelles et sociales de la personne polyhandicapée (Jacquier 2017) :  
ü La vision participe au contrôle de la posture et des mouvements 
ü [ΩŀƴŀƭȅǎŜ des stimuli visuels permet le développement de la motricité fine 
ü Les ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŀǘƛƻƴǎ ƳŜƴǘŀƭŜǎ Ŝǘ ƭΩŜȄǇƭƻǊŀǘƛƻƴ ǾƛǎǳŜƭƭŜ ŎƻƳǇƭŝǘŜƴǘ ŎŜǎ ŦƻƴŎǘƛƻƴǎ Ŝǘ ŘƻƴƴŜƴǘ ƭŀ 
ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘŜ ƳŀƛǘǊƛǎŜǊ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ. 

2.14.1 Prévalence et aspects cliniques 

5ŀƴǎ ƭΩŞǘǳŘŜ 9±![ t[IΣ ƭŀ ǇǊŞǾŀƭŜƴŎŜ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǾƛǎǳŜƭǎ ŀ ŞǘŞ ƻōǎŜǊǾŞŜ Ł нр҈ όa/ wƻǳǎǎŜŀǳ нлмфύΣ ǎŀƴǎ 
précision sur les troubles présentés.  
5ŜǳȄ ƴƛǾŜŀǳȄ ŘΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ǎƻƴǘ ǇƻǎǎƛōƭŜǎ όWŀŎǉǳƛŜǊ нлмтύΣ ƭŜ ƴƛǾŜŀǳ ǇŞǊƛǇƘŞǊƛǉǳŜ όƭΩǆƛƭ Ŝǘ ǎŜǎ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎύ Ŝǘ 
le niveau central (nerfs périphériques et centres nerveux divers).  

¶ Atteinte périphérique 
[Ωǆƛƭ ƭǳƛ-même ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǇƻǊǘŜǳǊ ŘΩŀƴƻƳŀƭƛŜǎ ƳƻǊǇƘƻƭƻƎƛǉǳŜǎ ƭƛŞŜǎ Ł ŘŜǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜǎ ŜƳōǊȅƻƴƴŀƛǊŜǎΣ Ƴŀƛǎ 
aussi à un/une cataracte, décollement de rétine, eczéma de paupièreǎΧ /Ŝǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜǎ ǇŜǳǾŜƴǘ şǘǊŜ 
ŎƻƴƎŞƴƛǘŀƭŜǎ ƻǳ ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜǎ ŘŜ ǘǊŀǳƳŀǘƛǎƳŜǎ ƻǳ ŘΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴǎ ƭƛŞǎ Ł ŘŜǎ ŎŀǳǎŜǎ ŘƛǾŜǊǎŜǎΣ Řƻƴǘ ƭŜǎ 
stéréotypies parfois.  
Les mouvements oculaires permettent le regard, qui peut être utilisé comme outil de communication 
interhumaine, voire même comme contacteur pour utiliser un ordinateur et élaborer une communication 
ŀƭǘŜǊƴŀǘƛǾŜ Ł ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ ƭŀƴƎŀƎŜ ǾŜǊōŀƭΦ tƻǳǊ ŎŜƭŀ, il faut que les mouvements oculaires puissent être 
dirigés volontairement et que le fonctionnement des anneȄŜǎ ŘŜ ƭΩǆƛƭ, en particulier des muscles 
oculomoteurs, ne soit pas perturbé, ce qui peut être le cas lors de crises épileptiques ou de paralysies par 
hypertension intracrânienne (HTIC), ou de toute autre pathologie comme les nystagmus ou les syndromes 
cérébelleux par exemple.  

¶ Atteinte centrale 
Les voies neurologiques ǇŜǳǾŜƴǘ şǘǊŜ ǘƻǳŎƘŞŜǎ ǇŀǊ ǳƴŜ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ Ŝǘ ƛƭ ŦŀǳŘǊŀ 
ǘŜƴǘŜǊ ŘΩŜȄǇƭƻǊŜǊ ƭŜǎ ǾƻƛŜǎ ƻǇǘƛǉǳŜǎ όŀƳǇǳǘŀǘƛƻƴǎ Řǳ ŎƘŀƳǇ ǾƛǎǳŜƭύΣ ƭŜǎ ŀƛǊŜǎ ƻŎŎƛǇƛǘŀƭŜǎ όŀƴƻƳŀƭƛŜǎ ŘŜ ƭŀ 
reconnaissance visuelle, troubles des fonctions visuelles perceptivo-cognitives, absence totale de vision 
consciente), la voie occipito-ǇŀǊƛŞǘŀƭŜ όǾƻƛŜ ŘŜ ƭΩŀƴŀƭȅǎŜ Ŝǘ ŘŜ ƭΩŀŎǘƛƻƴύ Řƻƴǘ ƭΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ƎşƴŜ ƭŀ ǇŜǊŎŜǇǘƛƻƴ 
visuo-spatiale, et la voie occipito-temporale (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 

Lƭ Ŝǎǘ ǘǊŝǎ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ ŘΩŞǾŀƭǳŜǊ ŀǾŜŎ ǇǊŞŎƛǎƛƻƴ ƭΩŀŎǳƛǘŞ Ŝǘ ƭŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ǾƛǎǳŜƭƭŜǎΣ Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘŜǎ ƎǊŀƴŘŜǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ 
de communication de la personne polyhandicapée, qui entravent la compréhension des consignes et la 
ǊŞǇƻƴǎŜ ŀǳȄ ǉǳŜǎǘƛƻƴǎΦ Lƭ ŦŀǳŘǊŀ ŘƻƴŎ ǎΩƛƴǘŞǊŜǎǎŜǊ ŀǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ǾƛǎǳŜƭΣ Ŝƴ ǘŜƴŀƴt compte des 
ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎ ǇƻǎǎƛōƭŜǎ ǇƻǳǊ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜΣ Ŝǘ ŀǳǎǎƛ ƛƴǘŜǊǊƻƎŜǊ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ ǉǳƛ Ŏƻƴƴŀƛǘ ōƛŜƴ ƭŀ 
ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ wŜŎƻƴƴŀƛǘǊŜ ƭŀ ŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜ ǇǊƻŦŀƴŜ ŘŜǎ ǇǊƻŎƘŜǎ Ŝǘ ŀƛŘŀƴǘǎΣ ŎΩŜǎǘ ŀǳǎǎƛ ǾŀƭƻǊƛǎŜǊ ƭŀ ǇƭŀŎŜ et 
ƭΩŜȄǇŜǊǘƛǎŜ des parents, et de maƴƛŝǊŜ ƎŞƴŞǊŀƭŜ ǎƻǳǘŜƴƛǊ ƭΩŜƴƎŀƎŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ ǇƻǳǊ ŀǳƧƻǳǊŘΩƘǳƛ Ŝǘ 
demain. 
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Ces examens nécessitent un temps, un environnement et du matériel adaptés. [ΩŜȄŀƳŜƴ ǇŜǳǘ ǇŀǊŦƻƛǎ şǘǊŜ 
fait au lit du patient avec du matériel portatif. Des ophtalmologistes, des orthoptistes formé(e)s à ces 
ǘŜŎƘƴƛǉǳŜǎ Ŝǘ ŀȅŀƴǘ ƭΩŜȄǇŞǊƛŜƴŎŜ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ ǇŜǳǾŜƴǘ ŀƛŘŜǊ Ł ǊŞŀƭƛǎŜǊ ǳƴŜ ŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ 
correcte. 
ü [ΩŞǘǳŘŜ ŘŜ ƭŀ ǊŞŦǊŀŎǘƛƻƴ Řƻƛǘ şǘǊŜ ǘŜƴǘŞŜ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜƳŜƴǘ Řŀƴǎ ƭŜ ōǳǘ ŘŜ ŘŞǇƛǎǘŜǊ ƳȅƻǇƛŜǎ ƻǳ 

hypermétropies, astigmatismes, et les asymétries réfractives importantes entre les deux yeux ; ce 
le plus tôt possible dans la vie pour que la maturation du système visuel se fasse sur des 
informations les plus normales possible, puis régulièrement et lors des modifications du 
comportement. 

ü [ΩŞǘǳŘŜ Řǳ ŎƘŀƳǇ ǾƛǎǳŜƭ Ŝǎǘ ǊŞŀƭƛǎŞŜ ǇŀǊ ŘŜǎ ƳŞǘƘƻŘŜǎ Ŝƴ ŘƻǳōƭŜ ŎƻƴŦǊƻƴǘŀǘƛƻƴΦ 
ü [ΩŜȄŀƳŜƴ ŘƛǊŜŎǘ ŘŜǎ ǇŀǳǇƛŝǊŜǎΣ de la conjonctive, de la cornée, du cristallin (cataracte), du fond 
ŘΩǆƛƭ (décollement et autres pathologies de la rétine) est primordial mais souvent difficile : le plus 
rarement possible il doit être pratiqué sous anesthésie générale. 

ü 5Ŝǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘŀƛǊŜǎ ǎƻƴǘ ǉǳŜƭǉǳŜŦƻƛǎ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜǎ Řŀƴǎ ƭΩŜȄǇƭƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ Ǿƛǎƛƻƴ : ce sont 
les poǘŜƴǘƛŜƭǎ ŞǾƻǉǳŞǎ ǾƛǎǳŜƭǎΣ ƭΩŞƭŜŎǘǊƻǊŞǘƛƴƻƎǊŀƳƳŜΣ ŀǇǊŝǎ ǉǳŜ ƭŜǎ Lwa Ŝǘ 99D ƻƴǘ ƛƴŘǳƛǘ ǳƴŜ 
ǎǳǎǇƛŎƛƻƴ ŘΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ǾƛǎǳŜƭƭŜΣ ǉǳƛ ƴŜ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ŎƻƴŦƛǊƳŞŜ ǉǳŜ ǇŀǊ ǳƴ ŜȄŀƳŜƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜΣ ŎŀǊ ƛƭ ƴΩȅ ŀ Ǉŀǎ 
ǘƻǳƧƻǳǊǎ ŘŜ ƭƛŜƴ ŘƛǊŜŎǘ ŜƴǘǊŜ ƭŜǎ ŀƴƻƳŀƭƛŜǎ Ł ƭΩLwa ƻǳ Ł ƭΩ99D Ŝt une pathologie individualisée.  

 
Au-ŘŜƭŁ ŘŜǎ ŀǘǘŜƛƴǘŜǎ ǾƛǎǳŜƭƭŜǎ ǇǊƻǇǊŜƳŜƴǘ ŘƛǘŜǎΣ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ǾƛǎǳŜƭƭŜ ǇŜǳǘ ǇƻǎŜǊ ǇǊƻōƭŝƳŜΣ 
Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŎƻƎƴƛǘƛŦǎΣ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ŘŜǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘΩŀǘǘŜƴǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ƳŞƳƻƛǊŜΣ ǉǳƛ ƎşƴŜƴǘ ǘƻǳǘŜǎ 
ƭŜǎ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎ ŘŜ ǊŜŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜ ǾƛǎǳŜƭƭŜ Ŝǘ ŘΩŀǇǇǊŜƴǘƛǎǎŀƎŜ Řǳ ŎƻƴǘǊƾƭŜ ŘŜ ƭŀ ǾƛǎƛƻƴΦ 5Ŝǎ ŎƻƳǇŜƴǎŀǘƛƻƴǎ 
possibles doivent être recherchées, et un long travail coordonné de tous les intervenants permettra de 
mettre en place les compensations qui permettront Ł ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ŘΩŀŎǉǳŞǊƛǊ Ł ƭŀ Ŧƻƛǎ ŘŜǎ 
ŎƻƳǇŞǘŜƴŎŜǎ ǾƛǎǳŜƭƭŜǎ Ŝǘ ŘŜ ǎΩŜƴ ǎŜǊǾƛǊ ǎǳǊ ǳƴ Ǉƭŀƴ ŎƻƎƴƛǘƛŦΦ 

2.14.3 Prise en charge 

Après la résolution optimale des problématiques ophtalmologiques, corrections optiques, chirurgie, et une 
évaluation complète des possibilités générales de la personne, les professionnels de plusieurs disciplines 
(orthoptistes, ergothérapeutes, psychomotriciens, éducateurs, infirmiers, AMP, aides-soignants, etc.) vont 
devoir se concerter pour comprendrŜ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ Ŝǘ ǎŜ ŘƻƴƴŜǊ ŘŜǎ ƻōƧŜŎǘƛŦǎ ƳƻǘŜǳǊǎΣ ǾƛǎǳŜƭǎ 
ƻǳ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǾƛŜ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴƴŜΦ  
La compensation des incapacités visuelles à partir des capacités de la personne sera recherchée par un 
travail pluridisciplinaire sur les thèmes suivants :  
ü La motivation à regarder Υ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ǾƛǎǳŜƭΣ ƧŜǳȄ Ŝǘ ŎƻƴŦƻǊǘ ŘŜ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴΣ ȅ 

compris la posture favorisant le regard, 
ü Le ǊŜǇŞǊŀƎŜ ŘŜǎ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎ Řŀƴǎ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ǇǊƻŎƘŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǘ ƭŜǎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ŘŜ 

communication que cela permet, 
ü La ǎǘƛƳǳƭŀǘƛƻƴ ǾƛǎǳŜƭƭŜ ǇŞǊƛǇƘŞǊƛǉǳŜ Řŀƴǎ ƭŜ ōǳǘ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŜ ǘƻƴǳǎ ŀȄƛŀƭ όŜȄ : panneaux structurés 

de Bullinger), 
ü Les ǇǊŞŦŞǊŜƴŎŜǎ ǾƛǎǳŜƭƭŜǎ ƛƴŘƛǾƛŘǳŜƭƭŜǎ ŘŜ ŎƘŀǉǳŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜΣ ŀŦƛƴ ŘΩŀŘŀǇǘŜǊ ƭŜ ǇǊƻƧŜǘ 

individuel, 
ü [ΩŜƴǘǊainement régulier et toujours identique, pour des activités de communication ou de 

locomotion mettant en jeu la vision, en fonction des possibilités de la personne, 
ü [Ωǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ de matériels de compensation, informatiques ou non. 

 
Une ressource importante Ŝǎǘ ŘƛǎǇƻƴƛōƭŜ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ Ŝǘ ŘŜ ƭŜǳǊǎ 
familles, ainsi que des professionnels qui travaillent avec eux : le Centre National de Ressource Handicaps 
Rares de Loos (59)Φ [Ŝ /bwIw ǎΩŀŘǊŜǎǎŜ ŀǳȄ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘ ŘŜǎ ŘŞŦƛŎƛences visuelles (cécité, basse 
visiƻƴΣ ǘǊƻǳōƭŜǎ ƴŜǳǊƻǾƛǎǳŜƭǎύ ŀǎǎƻŎƛŞŜǎ Ł ŘΩŀǳǘǊŜǎ ƘŀƴŘƛŎŀǇǎ ; cette association de handicaps est très 
complexe, toujours singulière, souvent intriquée à des troubles de la relation et de la communication. 
Chaque situation dans 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 Prévalence et aspects cliniques  

Seule une enquête épidémiologique récente (Rousseau 2019), effectuée sur 875 personnes 
polyhandicapées, nous donne une prévalence de 6%, contre 28% pour les troubles visuels. Une étude 
personnelle au Centre Antoine de Sǘ 9ȄǳǇŞǊȅ ŘŜ ±ŜƴŘƛƴ ƭŜ ±ƛŜƛƭ όснύ ǎǳǊ омт ŘƻǎǎƛŜǊǎ ƭΩŜǎtime à 7.4 %. 
ü Définition de la surdité : élévation du seuil de perception des sons, quel ǉǳΩŜƴ soit le degré. 
ü Degrés de surdité : (Annexe 4, cf en lien ch 2.15, Tableau 1). 
ü Surdité de transmission et de perception : (Annexe 4, cf en lien avec chapitre 2.15, Tableau 2, 

localisation de la surdité). 
 
Les surdités permanentes chez la personne polyhandicapée sont de type perceptionnel et leurs causes 
recouvrent certaines pathologies générant à la fois un polyhandicap et une surdité, souvent profonde : 
ü Atteintes anténatales : infections virales (rubéole, CMV), maladies dégénératives (cytopathies 

mitochondriales), syndrome CHARGE 
ü Périnatales : souffrance périnatale : anoxie, prématurité, hémorragies cérébro-méningées, ictère 

nucléaire 
ü Post-natales : méningites, méningo-encéphalites, traumatismes crâniens. 

Néanmoins, il ne faut pas oublier les surdités de transmission, transitoires le plus souvent, soit par 
obstruction (bouchons de cérumen, corps étrangers), ou otite séro-muqueuse, otite aiguë infectieuse voire 
otite chronique Υ ǘƻǳǘ ŞŎƻǳƭŜƳŜƴǘ ŘΩƻǊŜƛƭƭŜ ƛƳǇƻǎŜ ǳƴ ŜȄŀƳŜƴ Řǳ ǘȅƳǇŀƴΣ ǎǳǊǘƻǳǘ ǎΩƛƭ Ŝǎǘ ŦŞǘƛŘŜ ƻǳ 
récidivant.  

2.15.2 Dépistage de la surdité  

¶ En période néonatale 
[ΩŀǊǊşǘŞ Řǳ о bƻǾŜƳōǊŜ нлмп ǊŜƭŀǘƛŦ ŀǳ ŎŀƘƛŜǊ ŘŜǎ ŎƘŀǊƎŜǎ ƴŀǘƛƻƴŀƭ Řǳ ǇǊƻƎǊŀmme de dépistage de la 
Surdité Permanente Néonatale (SPN) rend obligatoire le dépistage de la surdité chez le nouveau-né en 
maternité ou en service de néonatologie, par des méthodes objectives ou non.  
Moyens : Oto-Emissions Acoustiques (OEA) ou Potentiels Evoqués Auditifs Automatisés (PEAA) : voir leurs 
indications et leurs résultats (Annexe 4, cf en lien avec chapitre 2.15, tableau 3). 
ü Protocole : Un premier test est effectué (après 48 heures de vie pour les OEA et dès J 1 pour le 

PEAA). En cas de positivité, un re-test est effectué avant la sortie de maternité et en cas de nouvelle 
positivité un bilan électro-physiologique complémentaire sera effectué en milieu spécialisé, visant à 
ǇǊŞŎƛǎŜǊ ƭΩƛƳǇƻǊǘŀƴŎŜΣ ƭŜ ǘȅǇŜ ŘŜ ƭŀ ǎǳǊŘƛǘŞ Ŝǘ à apprécier une possible participation centrale 
(pƻǘŜƴǘƛŜƭǎ ŞǾƻǉǳŞǎ ŀǳŘƛǘƛŦǎ Řǳ ǘǊƻƴŎ ŎŞǊŞōǊŀƭΧύΣ Ŝƴ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘ ŘΩǳƴ ŜȄŀƳŜƴ hw[ ŎƻƳǇƭŜǘ Ŝǘ 
ŘΩǳƴŜ ŀǳŘƛƻƳŞǘǊƛŜ ǎǳōƧŜŎǘƛǾŜ όŞǘǳŘŜ ŘŜǎ ǊŞŀŎǘƛƻƴǎ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘŀƭŜǎ Ł ǳƴŜ ǎǘƛƳǳƭŀǘƛƻƴ ǎƻƴƻǊŜύ. 

ü Idéalement, la confirmation du diagnostic est possible veǊǎ о ƻǳ п ƳƻƛǎΣ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ ǾŜǊǎ с Ƴƻƛǎ 
voire une implantation cochléaire dès 12-18 mois. 

¶ Dépistage de la surdité après la période néonatale : la surdité est méconnue 
ü [ƻǊǎ ŘŜ ƭŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘŜ ƭΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ Řǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ǳƴ ōƛƭŀƴ ƴŜǳǊƻ-sensoriel doit être pratiqué 

systématiquement. 
ü La surdité est, dans ces cas, de diagnostic souvent tardif. Elle est un sur-handicap passant souvent 
ŀǳ ŘŜǳȄƛŝƳŜ ǇƭŀƴΣ ŘŜǊǊƛŝǊŜ ƭŜǎ ǇǊƻōƭŝƳŜǎ ƳƻǘŜǳǊǎΣ ǾƛǎǳŜƭǎΣ ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎΣ ŘΩŀǳǘŀƴǘ ǉǳŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 
sourd peut faire illusion par dΩŀǳǘǊŜǎ ǎǘǊŀǘŞƎƛŜǎ ǇƻǳǊ ŜƴǘǊŜǊ Ŝƴ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ ό5ƻǊŎƘŜ нлмтύ ƻǳ ŀǳ 
contraire présenter des troubles du comportement ou un retrait autistique par déprivation 
sensorielle et masquant leur origine réelle.  

ü [ΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ǇǊƻƭƻƴƎŞŜ ŘŜǎ ǊŞŀŎǘƛƻƴǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ Ǉar les aidants familiaux ou 
professionnels est donc capitale (Leman 2014, fiche site Association Ressources Polyhandicap 
Hauts-de-France) : 
- [ŀ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘΩŀƭŜǊǘŜ όǎƻǳǊŎŜ ǎƻƴƻǊŜ Ŝƴ ŘŜƘƻǊǎ Řǳ ŎƘŀƳǇ ǾƛǎǳŜƭύ Ŝǎǘ-elle présente ? 
- La personne réagit-ŜƭƭŜ Ł ƭΩŀǇǇŜƭ ŘŜ ǎƻƴ ǇǊŞƴƻƳ Ł ǾƻƛȄ ƴƻǊƳŀƭŜ ƻǳ comprend-elle le sens des 

mots ? 
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- Perçoit-elle la voix chuchotée hors champ visuel ? 
- Entend-elle des sons aigus (clochette) ? [Sinon, la personne a « ƭΩŀƛǊ ŘΩŜƴǘŜƴŘǊŜ » mais ne peut 

comprendre faute de perception des aigus.] 
- Comprend-t-elle mieux en regardant la personne qui parle, ƻǳ ǎƛ ƭΨƻƴ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜ ƭŀ ǇŀǊƻƭŜ ŘŜ 

gestes ? 
En cas de doute, une orientation peut être donnée par le médecin généraliste (orientation aux jouets 
sonores calibrés, diapason), mais une Ŏƻƴǎǳƭǘŀǘƛƻƴ ŀǳǇǊŝǎ ŘΩǳƴ hw[ ƘŀōƛǘǳŞ Ł ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǎΩƛƳǇƻǎŜǊŀ 
ŀǾŜŎ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŀǳŘƛƻƳŞǘǊƛŜ ǎǳōƧŜŎǘƛǾŜ όŞǘǳŘŜ ŘŜǎ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘǎ ƭƻǊǎ ŘŜ ǎǘƛƳǳƭŀǘƛƻƴǎ ǎƻƴƻǊŜǎύ 
ǎǳƛǾƛŜ ŘΩǳƴ ōƛƭŀƴ ŞƭŜŎǘǊƻǇƘȅǎƛƻƭƻƎƛǉǳŜ. 

¶ La sǳǊŘƛǘŞ ŘΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ǘŀǊŘƛǾŜΦ [ŀ ǇǊŜǎōȅŀŎƻǳǎƛŜ  
Elle ŘŜǾƛŜƴǘ ƎşƴŀƴǘŜ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘΩŜƴǾƛǊƻƴ ср ŀƴǎΦ [ΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ ŀǳŘƛǘƛŦ ǇŜǊƳŜǘǘǊŀ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ǳƴ ƛǎƻƭŜƳŜƴǘ ŘŜ 
plus en plus marqué. 

2.15.3 Prise en charge des surdités 

Les surdités de perception doivent être appareillées le plus tôt possible, dès leur ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ƳşƳŜ ǎΩƛƭ Ŝǎǘ 
ǘŀǊŘƛŦΣ ǉǳΩŜƭƭŜǎ ǎƻƛŜƴǘ ōƛ ƻǳ ǳƴƛƭŀǘŞǊŀƭŜǎΦ 
 
/ŜǇŜƴŘŀƴǘ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ Ŝǎǘ ǇŀǊŦƻƛǎ Ƴŀƭ ǎǳǇǇƻǊǘŞ Ŝǘ ŜƴƭŜǾŞ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ƭƻǊǎǉǳΩƛƭ Ŝǎǘ ǘŀǊŘƛŦ ƻǳ Ƴŀƭ ŀŘŀǇǘŞ 
(sous-ŎƻǊǊŜŎǘƛƻƴ ƻǳ Ł ƭΩƛƴǾŜǊǎŜ ƛƴŎƻƴŦƻǊǘύ ƻǳ ǉǳΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ǎǇŜŎǘǊe autistique. La rééducation 
est également difficile et les temps de rééducation doivent être courts en raison de la labilité attentionnelle 
ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜΦ 5ŀƴǎ ƭŀ ƧƻǳǊƴŞŜ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ƛŘŞŀƭŜƳŜƴǘ ǇƻǊǘŞ Ŝƴ ǇŜǊƳŀƴŜƴŎŜΣ ƻǳ, ǎΩƛƭ Ŝǎǘ Ƴŀƭ 
supporté, Ł ŎŜǊǘŀƛƴǎ ƳƻƳŜƴǘǎ ǇǊŞŎƛǎ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭΩƻƴ ǇŜǳǘ ǎΩƻŎŎǳǇŜǊ exclusivement de la personne. 
[ΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ ǇŀǊ ŀƛŘŜǎ ŀǳŘƛǘƛǾŜǎ ǾƻƛǊŜ ǇŀǊ ƛƳǇƭŀƴǘǎ ŎƻŎƘƭŞŀƛǊŜǎ Řƻƛǘ ǇƻǳǾƻƛǊ ŀǇǇƻǊǘŜǊ ǳƴŜ ŦƻƴŎǘƛƻƴ 
ŘΩŀƭŜǊǘŜΣ ǳƴŜ ǇŜǊŎŜǇǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ǘŜƳǇƻǊƻ-spatial, une communication affective (mélodie de la 
ǾƻƛȄύ ŀǾŜŎ ƭΩŜǎǇƻƛǊ ŘΩǳƴ ƭŀƴƎŀƎŜ Ǉƭǳǎ ƻǳ Ƴƻƛƴǎ ŎƻŘŞΦ 
 
Des aides à la communication (voir ce chapitre) sont également mises en place, images, pictogrammes, 
MakatonΧ 
 
Toute personne appareillée doit bénéficier, dans les premƛŜǊǎ ǘŜƳǇǎ ŘŜ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ, ŘΩǳƴŜ ŞŘǳŎŀǘƛƻƴ 
auditive par un(e) orthophoniste, et ŘΩǳƴ ǎǳƛǾƛ hw[Σ ŀǳŘƛƻǇƘƻƴƻƭƻƎƛǉǳŜΣ ŀǳŘƛƻǇǊƻǘƘŞǘƛǉǳŜ ŀǳ Ƴƻƛƴǎ ǘƻǳǎ 
ƭŜǎ ŀƴǎ ǇƻǳǊ ǎΩŀǎǎǳǊŜǊ ŘŜ ƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ōƻƴƴŜ ǘƻƭŞǊŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜΦ 

2.16 Troubles de la communication 

La communication est fondamentale pour tout être humain. La personne polyhandicapée se trouve 
ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ǾǳƭƴŞǊŀōƭŜ ǉǳŜ ǎŀ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜΣ ǇŜǊǘǳǊōŞŜ ǇŀǊ ƭŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ƳƻǘŜǳǊǎΣ ǇŜǊŎŜǇǘƛŦǎ 
et cognitifs qui caractérisent ce handicap complexe (décret N°2017-982 du 9 mai 20172).  

La personne accédant peu au langage oral, sa communication reste souvent non-verbale. Elle passe alors 
par la posture, les mimiques, les regards, les intonations, le pointage, le comportement, eux aussi parfois 
perturbés par les troubles moteurs et sensoriels, ou par des évènements indésirables (environnement, 
ŘƻǳƭŜǳǊǎΣ ŞƳƻǘƛƻƴǎΧύ ό5Φ Crunelle, 2018). Parfois lΩƛƴǘŜǊƭƻŎǳǘŜǳǊ ǎŜ ǘǊƻǳǾŜ ŘŞǎŜƳǇŀǊŞΣ ƴŜ ǇŜǊœƻƛǘ Ǉŀǎ ŎŜ ǉǳŜ 
ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŜȄǇǊƛƳŜ ƻǳ ƭΩƛƴǘŜǊǇǊŝǘŜ ŘŜ façon ambiguë (Cataix-Negre, 2011).  

Pour autant, la personne polyhandicapée communique et doit être reconnue comme un être de 
communication, inscrit dans les échanges. Il convient également de soutenir les échanges avec les frères et 
ǎǆǳǊǎ ǇƻǳǊ ǉǳΩƛƭǎ Ǉǳissent dans les meilleures conditions possibles ne pas renoncer à communiquer.  
« La personne polyhandicapée dispose sans doute d'une pensée particulière qui nous échappe, de l'ordre 
de l'intelligence sensible » (Zucman 2011).  

 
2 Décret n° 2017-982 du 9 mai 2017 relatif à 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 communication avec la personne polyhandicapée 

Pour communiquer, la personne polyhandicapée dépend de son interlocuteur. Elle ne peut être entendue 
ǉǳŜ ǎƛ ƭΩŀƛŘŀƴǘ ŀŎŎŜǇǘŜ ŘŜ ƭΩŜƴǘŜƴŘǊŜΣ Ŝƴ ƭǳƛ ǊŞǎŜǊǾŀƴǘ ƭŜ ǘŜƳǇǎ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ Ł ƭΩŞŎƘŀƴƎŜΣ Ŝƴ ǾŜƛƭƭŀƴǘ Ł ƭǳƛ 
donner les outils utiles, en évitant les interprétations rapides, souvent génératrices de contresens, en 
ǇǊƛǾƛƭŞƎƛŀƴǘ ƭΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴ ŘŜǎ ŞƳƻǘƛƻƴǎ Ŝǘ ŘŜǎ ǊŜǎǎŜƴǘƛǎΦ « Si nous savons les écouter, les personnes 
polyhandicapées nous apportent incomparablement plus que tout ce que nous pouvons leur offrir » 
(Tezenas du Montcel, 2017) 
 
[ΩŜǎǎŜƴǘƛŜƭ Ŝǎǘ ŘΩşǘǊŜ ŎƻƴǾŀƛƴŎǳ ǉǳŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŀ ŘŜǎ ŎƘƻǎŜǎ Ł ƴƻǳǎ ŘƛǊŜΦ /ΩŜǎǘ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ŀǳ ǘǊŀǾŜǊǎ ŘŜǎ 
actes du quotidien, qui doivent être « facilités, pensés et parlés » (Crunelle, 2018, Chavaroche, 2017), que 
ǎŜ ŎƻƴǎǘǊǳƛǎŜƴǘ ƭŜǎ ōŀǎŜǎ ŘŜ ƭŀ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ Ŝǘ ǉǳŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǎΩƛƴǎŎǊƛǘ Řŀƴǎ ƭŜ ǘŜƳǇǎΣ Řŀƴǎ ǎƻƴ ǾŞŎǳΦ 
Certains outils, ǘǊŝǎ ǎƛƳǇƭŜǎ ŘΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴΣ ŎƻƳƳŜ ǳƴ ŎŀƘƛŜǊ ŘŜ ǾƛŜΣ ǳƴ ŎŀǊƴŜǘ ŘŜ ōƻǊŘ ό/ǊǳƴŜƭƭŜΣ нлмуύΣ ǳƴ 
passeport de communication (Cataix Negre, 2017) donnent un contenu de communication avec la personne 
resituée dans son histoire personnelle, et permettent de donner à la communication sa fonction narrative 
(Chavaroche, 2017). 

2.16.2 Moyens de communication possibles 

[ΩŜƴǎŜƳōƭŜ des « aides » à la communication est regroupé sous le concept de Communication Alternative 
Améliorée (CAA). La CAA ǎŜ ƳŜǘ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘΩǳƴŜ ŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ǇǊŞŎƛǎŜΣ ŘΩŀōƻǊŘ ƳƻǘǊƛŎŜΣ ǎŜƴǎƻǊƛŜƭƭŜ Ŝǘ 
cognitive (Beukelman et al, 2017), puis des capacités de communication, à la fois sur le versant réceptif et 
sur le versant expressif (Crunelle, 2018), menée en concertation étroite entre les aidants naturels et 
professionnels. « Avec le temps, les personnes les plus proches des personnes polyhandicapées 
ǇŀǊǾƛŜƴƴŜƴǘ Ł ŘƛŦŦŞǊŜƴŎƛŜǊ ŎŜ ǉǳƛ Ŝǎǘ ŘŜ ƭΩƻǊŘǊŜ ŘΩǳƴŜ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ ƛƴǘŜƴǘƛƻƴƴŜƭƭŜΣ ce qui manifeste une 
ŞƳƻǘƛƻƴ ƻǳ ŎŜ ǉǳƛ ƴΩŜǎǘ ǉǳŜ ǊŞŦƭŜȄŜΧ /ΩŜǎǘ ƭŀ ŎƻƴŦǊƻƴǘŀǘƛƻƴ ŜƴǘǊŜ ƭŜǎ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘǎ ǊŜƎŀǊŘǎ ǇƻǊǘŞǎ ǎǳǊ ƭŜ ǎǳƧŜǘ 
ǉǳƛ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǎƻǳǊŎŜ ŘΩǳƴŜ ŎƻƳǇǊŞƘŜƴǎƛƻƴ ƳŜƛƭƭŜǳǊŜ ŘŜ ŎŜ ǉǳΩƛƭ ŜȄǇǊƛƳŜ » (Scelles, 2017). 
 
Les outils de communication alternative et améliorée sont construits à partir du vécu de la personne, de ses 
envies, de ses besoins, de ses émotions, et ǳǘƛƭƛǎŞǎ ǇŀǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎΣ Ŝƴ ǎǳǇǇƻǊǘ Ł ƭΩƻǊŀƭƛǎŀǘƛƻƴΦ 
Dans une démarche multimodale, tous les types de moyens peuvent être ǳǘƛƭƛǎŞǎ ό/ŀǘŀƛȄ нлмтύΣ ŎΩŜǎǘ-à-dire 
la communication par la sensorialité (Fröhlich), le langage du corps, les signes ou la langue des signes 
française (LSF), les codes signés. Chaque stratégie positive que la personne utilise dans une démarche de 
communication doit être reconnue, encouragée et reprise par tout interlocuteur, et parfois adaptée à 
ƭΩƛƴǘŜǊƭƻŎǳǘŜǳǊΦ ζ Une personne peut être en mesure de communiquer avec les membres de sa famille de 
Ŧŀœƻƴ ǘǊŝǎ ŜŦŦƛŎŀŎŜΧ Ŝǘ ŀǾƻƛǊ ōŜǎƻƛƴ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŘŞƳŀǊŎƘŜǎ ŀǾŜŎ Řes interlocuteurs inconnus » (Beukelman et 
al, 2017). Les aides techniques, méthodes mobilisant du matériel, doivent être utilisées en complément, 
elles peuvent être ou non technologiques. Elles vont du cahier/tableau de liaison aux outils les plus 
sophistiqués.  
 
Pour aider la personne à développer sa communication, chaque intervenant doit aussi être informé des 
nouveaux mots ou idées visés, et de la stratégie choisie Τ ŎƘŀŎǳƴ ǳǘƛƭƛǎŜ ǊŞƎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ ƭŜ ƎŜǎǘŜΣ ƭΩƻōƧŜǘΣ 
ƭΩƛƳŀƎŜ ƻǳ ƭŜ ǇƛŎǘƻƎǊŀƳƳŜ ǊŜǘŜƴǳΣ ǘƻǳǘ Ŝƴ ƻǊŀƭƛǎŀƴǘ ŎŜ ǉǳΩƛƭ ŞǾƻǉǳŜΦ /ΩŜǎǘ ŎŜǘǘŜ ƳƻŘŞƭƛǎŀǘƛƻƴ ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘΣ 
peu à peu, la compréhension du nouveau concept, et, peut-être, son expression. Ainsi, grâce à une 
ƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ǇŀǊǘŀƎŞŜΣ Ŝǘ ŀǾŜŎ ƭΩŀǇǇǇǳƛ ŘŜ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎ ŦŀƳƛƭƛŀǳȄ ƻǳ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎΣ ǳƴ plan de 
communication individuel sera élaboré et entrera dans le projet de la personne. Il pourra être mis en 
ǆǳǾǊŜ ǇŀǊ ǘƻǳǎ ŎŜǳȄ ǉǳƛ ŜƴǘƻǳǊŜƴǘ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŀǳ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴΣ Ŝǘ ǇǊŜƴƴŜƴǘ ƭŜ ǘŜƳǇǎ ŘΩŀǘǘŜƴŘǊŜ ǉǳΩŜƭƭŜ 
ŘƻƴƴŜ ŘŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŘŜ ǎŀ ǇŀǊǘƛŎƛǇŀǘƛƻƴΦ [Ωƻǳǘƛƭ personnalisé de la personne devient son passeport pour une 
autonomie plus grande.  
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2.17 Troubles thymiques, comportementaux et psychiatriques 

Lƭ ǎΩŀƎƛǘ des troubles du comportement, comportements-perturbateurs, comportements-défis, 
comportements-problèmes chez les personnes polyhandicapées.  

Le terme « comportementςdéfi » a peu à peu remplacé le terme de « troubles du comportement » 
montrant que ces personnes avec de tels troubles se posent « ŎƻƳƳŜ ŘŜ ǾŞǊƛǘŀōƭŜǎ ŘŞŦƛǎ Ł ƭΩƻǊƎŀƴƛǎŀǘƛƻn de 
ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ŘΩŀŎŎǳŜƛƭ Ŝǘ Ł ƭΩƛƴǘŞƎǊŀǘƛƻƴ ŎƻƳƳǳƴŀǳǘŀƛǊŜΣ Ǉƭǳǎ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ Řŀƴǎ ƭŀ ƴŀǘǳǊŜ ŘŜǎ ǎŜǊǾƛŎŜǎ 
permettant de répondre aux besoins de la personne déficiente » (Lambert 2003).  

Deux travaux récents font la synthèse sur les difficultés du diagnƻǎǘƛŎ Ŝǘ ŘŜ ƭΩévaluation de ces 
comportements perturbateurs, sur la complexité de leur accompagnement et la gravité de leurs 
conséquences pour les personnes et leur entourage : « Les comportements perturbateurs chez les 
personnes ayant des lésions cérébralŜǎ ŀŎǉǳƛǎŜǎ ŀǾŀƴǘ ƭΩŃƎŜ ŘŜ н ans : prévention et prise en charge » 
(Haute Autorité de Santé, HAS 2014) et plus récemment, Ŝƴ нлмсΣ ƭΩ9ȄǇŜǊǘƛǎŜ Lb{9waΣ 5ŞŦƛŎƛŜƴŎŜǎ 
intellectuelles, dans plusieurs chapitres. 

2.17.1 Une prévalence élevée des comportements-défis 

Iƭ ȅ ŀ ǇŜǳ ŘΩŞǘǳŘŜǎ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ǎŞǊƛŜǎ ǎǳŦŦƛǎŀƴǘŜǎ ǇƻǊǘŀƴǘ ǎǳǊ ŎŜ ǘƘŝƳŜ Ŝǘ ƭŜǎ ŘƻƴƴŞŜǎ ŘŜ ǇǊŞǾŀƭŜƴŎŜ ǇƻǊǘŜƴǘ ƭŜ 
Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ǎǳǊ ǳƴ ǘȅǇŜ ŘŜ ǘǊƻǳōƭŜ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ Ŝǘ ƴƻƴ ǎǳǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ. La prévalence des 
comportements-défis est élevée chez les personnes polyhandicapées, et avoisine 30%. Même si ce chiffre 
représente une certaine approximation), il est élevé.  
Deux autres données font consensus : ŎŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǎƻƴǘ ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘǎ ǉǳΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ ǳƴŜ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜ 
intellectuelle très sévère, et ils se voient dans près de trois-quarts des cas chez une personne handicapée 
de sexe masculin.  

2.17.2 Un diagnostic difficile 

¶ Une réflexion préalable  
[ŀ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ŦŀǾƻǊƛǎŜ ƭΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ŘŜ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ŎƘŜȊ ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ Ŝƴ 
raisƻƴ ŘŜ ƭŜǳǊǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘΩŀŘŀǇǘŀōƛƭƛǘŞ Řûes non seulement à leur déficience (en particulier mentale) mais 
aussi à leur acceptabilité insuffisante de la part de leur entourage social, de la société. Le trouble du 
comportement ne doit pas être considéré uniquement comme un trouble inhérent à la personne 
ƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ Ƴŀƛǎ ŎƻƳƳŜ ƭŜ ǊŞǎǳƭǘŀǘ ŘΩƛƴǘŜǊŀŎǘƛƻƴǎ ŜƴǘǊŜ ŎŜǘǘŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǘ ǎƻƴ ƳƛƭƛŜǳΦ 

¶ Identification des troubles du comportement  
Elle nécessite :  
ü Une observation partagée, prolongée, ǇŀǊ ƭΩŜƴǎŜmble des professionnels accompagnant ces 

personnes, avec les parents, les familles et ŀǾŜŎ ƭΩŀƛŘŜ ƻōƭƛƎŀǘƻƛǊŜ ŘŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ ǇǎȅŎƘƻ-
psychiatriques 

ü 5ΩŞǘŀōƭƛǊ une communication avec ces personnes, ce qui ƴΩest pas simple. 
On distingue trois grandes catégories de comportements-défis : les comportements ŘΩauto-mutilation, 
fréquents chez les personnes polyhandicapées, les comportements agressifs et les comportements 
stéréotypés ; sans oublier le retrait, qui passe trop souvent inaperçu. 
 
Ces ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ǎƻƴǘ ǘǊŝǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ƛƴǘǊƛǉǳŞǎ Ł ŘΩŀǳǘǊŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǇǎȅŎƘƻ-pathologiques. 
Cependant, toute modification brutale du comportement doit faire rechercher une cause somatique 
(douleur, trouble digestifΧ) ; les deux modifications brutales du comportement les plus fréquentes sont les 
états dépressifs et les troubles envahissants du développement (TED). 
 
[ŜǳǊ ƛŘŜƴǘƛŦƛŎŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ ǉǳΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ ǳƴŜ ŘŞŦƛŎƛŜƴŎŜ ƳŜƴǘŀƭŜ Ŝǘ ƴŞŎŜǎǎƛǘŜ ƭΩŀƛŘŜ ŘΩŞǉǳƛǇŜǎ 
psycho-psychiatriques spécialisées dans ces comportements-problèmes qui savent utiliser les échelles et 
ƻǳǘƛƭǎ ǇƻǳǊ ŞǾŀƭǳŜǊ ƭŜǳǊ ǊŜǘŜƴǘƛǎǎŜƳŜƴǘ ǎǳǊ ƭΩŀŘŀǇǘŀōƛƭƛǘŞ ŘŜ ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎΣ ŎƻƳǇǊŜƴŘǊŜ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘŜ ƭŜǳǊ 
ǎǳǊǾŜƴǳŜΣ Ŝǘ ƭŜǎ ŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ƳƻŘŀƭƛǘŞǎ ŘΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŀŘŀǇǘŞŜǎΦ 
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La signification de ces troubles du comportement chez ces pŜǊǎƻƴƴŜǎ ǉǳƛ ƻƴǘ ŘŜǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘΩŀŘŀǇǘŀǘƛƻƴ 
doit être systématiquement recherchée : moyen pour exister, modalité pour se faire comprendre ; elle est 
indispensable à prendre en compte pour accompagner ces personnes.  
Aussi, lΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ ǇŀǊǘŀƎŞŜ va permettre de reconnaitre : 
ü Si ces comportements-défis sont dΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ǊŞŎŜƴǘŜ, souvent dûs à un problème physique 

comme la douleur, à une souffrance psychique ou à une modification de ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ; tout 
changement dans le comportement habituel chez ces personnes à communication particulière 
signalé par une personne de son entourage (« ƧŜ ƴŜ ƭŜ ǊŜŎƻƴƴŀƛǎ ǇŀǎΣ ƛƭ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŎƻƳƳŜ 
ŘΩƘŀōƛǘǳŘŜ ») doit faire rechercher une cause ; 

ü Ou au contraire ǎΩƛƭǎ ǎƻƴǘ ƛƴǎǘŀƭƭŞǎ ŘŜǇǳƛǎ ƭƻƴƎǘŜƳǇǎ, faisant partie du profil psycho-pathologique 
de la personne ou de son environnement, voire de sa qualité de vie. 

2.17.3  Des conséquences graves 

Les conséquences de ces comportements-défis sont très lourdes pour la personne polyhandicapée ou IMC 
et pour son entourage. 
ü Pour la personne, ŎŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǎƻƴǘ ǊŜǎǇƻƴǎŀōƭŜǎ ŘΩǳƴŜ ŘƛƳƛƴǳǘƛƻƴ ŘŜ son adaptabilité et de sa 

participation, et perturbent sévèrement ses ǊŜƭŀǘƛƻƴǎ ŀǾŜŎ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜΦ Ils compliquent 
singulièrement les soins, ƭΩéducation, les apprentissages et finalement la qualité de vie de la 
personneΦ Lƭǎ Ŧƻƴǘ ŎƻǳǊƛǊ ƭŜ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ǊŜƧŜǘ ǎƻŎƛŀƭΣ ŘŜ ǊŜŦǳǎ ŘΩŀŎŎǳŜƛƭΣ ŘŜ ǊǳǇǘǳǊŜ ŘŜ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ŘŜ ǾƛŜΦ 

ü Pour les professionnels, les parents, les familles, ƛƭǎ ǎƻƴǘ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘŜ ŘŞŎƻǳǊŀƎŜƳŜƴǘΣ 
ŘΩŞǇǳƛǎŜƳŜƴǘΣ ŘŜ ǎǘǊŜǎǎ ǇƻǳǾŀƴǘ ŎƻƴŘǳƛǊŜ ǇŀǊŦƻƛǎ Ł ǳƴŜ ƛƴǘƻƭŞǊŀƴŎŜ Ł ƭΩŜƴŎƻƴǘǊŜ ŘŜ ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ 
avec un risque de maltraitance.  

2.17.4 Un accompagnement difficile  

[Ŝǎ ƳƻŘŀƭƛǘŞǎ ŘŜ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ƳƛǎŜǎ Ŝƴ Ǉlace par les équipes psychiatriques et 
partagées avec les professionnels, les familles ; nous soulignerons seulement deux aspects. (Piveteau D., 
Rapport Zéro Sans Solution, 2014) 
ü Améliorer ƭΩŀŎŎŜǇǘŀōƛƭƛǘŞΣ ƭŀ ǘƻƭŞǊŀƴŎŜ Ł ƭΩŞƎŀǊŘ ŘŜǎ ŎƻƳǇƻǊtements-défis de ces personnes de la 

part de ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜΣ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ, proches, familles, par la formation, le soutien, la 
guidance, et par un partage des tâches entre tous ces intervenants avec ƭΩŀƛŘŜ ŘŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ 
spécialisées, afin ǉǳΩŀǳŎǳƴŜ ŘŜ ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴnes ne se trouve dans la situation inacceptable du « Sans 
Solution »  

ü Privilégier un accompagnement non-médicamenteux ŘΩŀōƻǊŘ : à ƭΩŜȄŎŜǇǘƛƻƴ ŘŜǎ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘǎ 
perturbateurs aigus qui réclament une thérapeutique urgente, ƭΩŀŎŎƻƳǇŀgnement non-
médicamenteux, guƛŘŀƴŎŜΣ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ŎŀǳǎŜ, doit toujours précéder la prise en charge 
médicamenteuse ; rappelons que dans 70% des cas les psychotropes sont mis en place chez ces 
personnes sans diagnostic précis. 

2.18 Cas particulier des pathologies dégénératives 

[Ŝ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǎǘ ǎǳǎŎŜǇǘƛōƭŜ ŘŜ ǎΩŀƎƎǊŀǾŜǊ Řǳ Ŧŀƛǘ ŘŜ ƭΩƛƴǘǊƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ƘŀƴŘƛŎŀǇǎ Ŝǘ ŘŜǎ ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ 
respiratoires, ostéo-articulaires, digestives, infectieuses, ou autres, qui peuvent survenir malgré des soins 
actifs et une prévention adaptée. Mais on réserve le terme de maladie progressive ou dégénérative lorsque 
la cause du polyhandicap est elle-ƳşƳŜ ŞǾƻƭǳǘƛǾŜΣ ŜƴǘǊŀƞƴŀƴǘ ƭΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ǇǊƻƎǊŜǎǎƛǾŜ Řǳ 
dysfonctionnement cérébral qui cause le polyhandicap.  

¶ Clinique 
Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ƭŜ Ǉƭǳǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ŘŜ ƳŀƭŀŘƛŜs génétiques ou métaboliques, mais parfois aussi infectieuses, ou de 
ŎŜǊǘŀƛƴŜǎ ŦƻǊƳŜǎ ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜΦ 5ŀƴǎ ŎŜǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜǎΣ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇŜǳǘ ŀǾƻƛǊ ǳƴ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƳŜƴǘ ǇŀǊŦŀƛǘŜƳŜƴǘ 
normal pendant quelques semaines, mois ou années, avant que les manifestations neurologiques 
ŘŜǾƛŜƴƴŜƴǘ ǇŜǊŎŜǇǘƛōƭŜǎ Ŝǘ ǎΩŀŎŎŜƴǘǳŜƴǘ ǇǊƻƎǊŜǎǎƛǾŜƳŜƴǘ ƧǳǎǉǳΩŁ ŎŀǳǎŜǊ ǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΦ Pendant toute la 
période où le développement clinique est normal, la maladie existe déjà et provoque un 
ŘȅǎŦƻƴŎǘƛƻƴƴŜƳŜƴǘ ŎŞǊŞōǊŀƭ Ŝǘ ŘŜǎ ƭŞǎƛƻƴǎ ǉǳƛ ǎΩƛƴǎǘŀƭƭŜnt à bas bruit, mais retentissent déjà sur le cerveau. 
Parmi les conséquences de ces maladies dégénératives, il faut souligner que les signes de maladie 
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neurologique interviennent petit à petit, et que pour les parents la perception de la maladie et du handicap 
est vécue différemment que lorsque ceux-Ŏƛ ǎƻƴǘ ǘǊŝǎ ǇǊŞŎƻŎŜǎΦ tŀǊŦƻƛǎ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇŜǊœƻƛǘ ƭŀ ŘŞǘŞǊƛƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ 
ses possibilités, qui peut initialement être plus marquée sur la motricité que sur les capacités intellectuelles 
et communicationnelles. Cette perception différente du polyhandicap par les parents existe aussi lorsque 
celui-Ŏƛ ǎǳǊǾƛŜƴǘ ōǊǳǎǉǳŜƳŜƴǘ ŎƻƳƳŜ ǎŞǉǳŜƭƭŜ ŘΩǳƴŜ ƳŀƭŀŘƛŜ ŀƛƎǳš ƻǳ ŘΩǳƴ ŀŎŎƛŘŜƴǘ ŘƻƳŜǎǘƛǉǳŜ ŎƘŜȊ ǳƴ 
enfant dont le développement se passait jusque-là parfaitement bien. 

¶ Diagnostic étiologique 
[Ŝ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŞǘƛƻƭƻƎƛǉǳŜ ǇŜǳǘ ǇŀǊŦƻƛǎ şǘǊŜ ǳǊƎŜƴǘΣ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ŀǳ ŘŞōǳǘ ŘΩǳƴŜ ƴƻǳǾŜƭƭŜ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜΦ 9ƴ ŜŦŦŜǘ 
un diagnostic génétique peut alors être réalisé pour la grossesse en cours et permettre de connaître le 
ǎǘŀǘǳǘ Řǳ ŦǆǘǳǎΦ /Ŝǎ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴǎ ǎƻƴǘ ŘΩǳƴŜ ǾƛƻƭŜƴŎŜ ŜȄǘǊşƳŜΣ ƛƭ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ Ře les accompagner 
ŞǘǊƻƛǘŜƳŜƴǘΣ Ŝǘ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŀŘǊŜǎǎŞŜ Ł ŘŜǎ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ƳǳƭǘƛŘƛǎŎƛǇƭƛƴŀƛǊŜǎ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎŞŜǎ ŀǾŜŎ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ 
des données de la maladie.  

¶ Spécificité de la prise en charge 
Si dans les formes dégénératives le polyhandicap, une fois installé, est un temps similaire en termes de 
ǎƻƛƴǎ Ŝǘ ŘŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŀǳȄ ŀǳǘǊŜǎ ŦƻǊƳŜǎ ŘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΣ ƭŀ ǇƘŀǎŜ ŘŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǘ ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ ŘŜǎ 
troubles nécessite une prise en charge particulière, visant à préserver le plus possible les possibilités de 
ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴΣ ŘŜ ǇŜǊŎŜǇǘƛƻƴ Ŝǘ ŘΩƛƴǘŜǊŀŎǘƛƻƴ ŀǾŜŎ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜΦ [ŀ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘŜ Ŧƛƴ ŘŜ ǾƛŜ ǇŜǳǘ ŀƭƻǊǎ ŀǊǊƛǾŜǊ 
plus précocement, et cette perspective doit faire partie intégrante de la prise en charge, sans que la durée 
ŘŜ ǾƛŜ ƴŜ ǎƻƛǘ ƧŀƳŀƛǎ ǇǊŞǾƛǎƛōƭŜΦ Lƭ Ŝǎǘ ŘƻƴŎ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŘŜ ǎΩŀōǎǘŜƴƛǊ ŘŜ ǘƻǳǘŜ ŀƴƴƻƴŎŜ ŘŜ ŘǳǊŞŜ ŘŜ ǾƛŜΣ ŎŜ 
ǉǳƛ ǎŜǊŀƛǘ ǇǊŞƧǳŘƛŎƛŀōƭŜ Ł ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ Ł ǎŀ ŦŀƳƛƭƭŜΣ Ŝǘ Ł ƭŀ ŘȅƴŀƳƛǉǳŜ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎΦ 
Parallèlement, il est nécessaire, comme pour toute situation de polyhandicap, de prévenir activement les 
surhandicaps dont il est parfois difficile de distinguer ceux qui sont dûs à la maladie dégénérative elle-
ƳşƳŜ Ŝǘ ŎŜǳȄ Řƻƴǘ ƛƭ Ŝǎǘ ǇƻǎǎƛōƭŜ ŘŜ ŦǊŜƛƴŜǊ ƭΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴΦ  
Certaines de ces pathologies reƭŝǾŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ Ł ƭŜǳǊ ŞǘƛƻƭƻƎƛŜ Ŝƴ Ǉƭǳǎ ŘŜ ŎŜƭƭŜ Řǳ 
polyhandicap et peuvent bénéficier de traitements propres, qui peuvent parfois être préventifs ; elles 
peuvent parfois également nécessiter des précautions particulières. 

2.19 Cancers et Polyhandicap  

L'incidence des cancers chez les personnes polyhandicapées reste mal connue, leur répartition différente 
selon les organes, Řǳ Ŧŀƛǘ ŘŜ ŦŀŎǘŜǳǊǎ ŘŜ ǊƛǎǉǳŜ Ŝǘ ŘΩǳƴ ƳƻŘŜ ŘŜ ǾƛŜ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊǎΦ 5ŞǇƛǎǘŀƎŜ Ŝǘ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴŎŜ 
doivent être adaptés.   

2.19.1 Fréquence et répartition des cancers 

Une information indirecte peut être tirée de la répartition des cancers chez les personnes avec déficience 
intellectuelle sévère et profonde (DIS) [Satgé 2016]. La répartition des cancers est différente de celle 
observée dans la population générale : il y 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 
Ŝǘ ŘŜ ƭΩƻǾŀƛǊŜΦ !ǳ ŎƻƴǘǊaire, il y a une augmentation des cancers digestifs, des cancers du testicule (x10), de 
la vésicule biliaire (x10), de la thyroïde (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 pour les personnes avec polyhandicap diffèrent 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, rayonnements ultra-violets, surpoids, obésité), alors 
que les causes physiopathologiques ont plus de poids. Dans le groupe des agents environnementaux 
ǊŜǎǘŜƴǘ ƭŜǎ ǊƛǎǉǳŜǎ ƭƛŞǎ Ł ǳƴ ŘŞŦŀǳǘ ŘΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ǇƘȅǎƛǉǳŜ Ŝǘ ŎŜǳȄ ŀǘǘǊƛōǳŀōƭŜǎ ŀǳȄ ŀƎŜƴǘǎ ƛƴŦŜŎǘƛŜǳȄ όǉǳƛ ƴŜ 
sont estimés ŜƴǎŜƳōƭŜ ǉǳΩŁ р҈ Řǳ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ŎŀƴŎŜǊ Ŝƴ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ƎŞƴŞǊŀƭŜύΦ [ΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜ 
chronique par Helicobacter pylori ŦŀǾƻǊƛǎŜ ƭŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ƎŀǎǘǊƛǉǳŜǎ Ŝǘ ǳƴ ŀƴǘŞŎŞŘŜƴǘ ŘΩƘŞǇŀǘƛǘŜ . ƻǳ / 
augmente la probabilité de cancer du foie. Un second groupe de risques concerne des troubles 
physiopathologiques comme le reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ όwDhύ Ŝǘ ƭŀ ǾŜǎǎƛŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ ǉǳƛ ŦŀǾƻǊƛǎŜƴǘ 
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ǊŜǎǇŜŎǘƛǾŜƳŜƴǘ ƭŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ Řǳ ōŀǎ ǆǎƻǇƘŀƎŜ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ǾŜǎǎƛŜΦ ¦ƴ ǘǊƻƛǎƛŝƳŜ ƎǊƻǳǇŜ Ŝǎǘ ŎŜƭǳƛ ŘŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ƭƛŞǎ 
à la pathologie génétique qui est responsable du polyhandicap. Certaines affections augmentent le risque 
ŘŜ ŎŀƴŎŜǊ ŀƭƻǊǎ ǉǳŜ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ǊŞŘǳƛǎŜƴǘ ƭŜ ǊƛǎǉǳŜ ǇƻǳǊ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ƻǳ ǇƻǳǊ ŎŜǊǘŀƛƴŜǎ ǘǳƳŜǳǊǎΦ !ƛƴǎƛΣ ƭŀ 
trisomie 21 favorise fortement les leucémies dans l'enfance et les tumeurs testiculaires chez l'homme 
jeune, mais protège 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'observer dès l'enfance pour de nombreuses pathologies génétiques, par exemple pour 
les deux affections citées ci-dessus. 

2.19.3 Les différents cancers et leur dépistage 

¶ Les cancers les plus fréquents dans la population générale 
ü Cancer du sein : il est souhaitable de pratiquer le dépistage organisé comme il se fait en France de 

50 à 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, 
ƭΩŀƭƭŀƛǘŜƳŜƴt et une activité physique régulière). Si le dépistage par mammographie est rendu 
difficile du fait de la déficience intellectuelle marquée et du handicap physique, on recommande de 
ǊŜŎƻǳǊƛǊ Ł ƭΩŞŎƘƻƎǊŀǇƘƛŜ ƳŀƭƎǊŞ ƭŜ ƴƻƳōǊŜ Ǉƭǳǎ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘ ŘŜ ŦŀǳȄ-positifs, et parce que cette 
méthode est opérateur-dépendant [Poulos et al 2016, Iezzoni et al 2011].  

ü Cancer du côlon-rectum : comme le risque est théoriquement augmenté [Willis et al 2018] en 
ŎƻƳǇŀǊŀƛǎƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ƎŞƴŞǊŀƭŜΣ ƛƭ Ŝǎǘ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞΣ Ŝƴ ƭΩŀǘǘŜƴǘŜ de données 
épidémiologiques plus importantes et par prudence, de recourir au dépistage organisé qui se fait 
de 50 à 74 ans en population générale. 

ü Cancer du col utérin, étant donné que ce cancer est essentiellement lié aux relations sexuelles et a 
été exceptionnellement rapporté chez les femmes déficientes intellectuelles [Satgé 2016], la 
ŘŞŎƛǎƛƻƴ ŘΩǳƴ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ Ŝǎǘ Ł ŞǾŀƭǳŜǊ ǇŀǊ ƭŜ ƳŞŘŜŎƛƴ ǉǳƛ ǎǳƛǘ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜΣ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ŎǊƛǘŝǊŜǎ 
individuels. 

¶ Autres cancers, liés au polyhandicap 
ü Contre le cancer du ōŀǎ ǆǎƻǇƘŀƎŜ, ǘǊŝǎ ǎƻǳǾŜƴǘ ƭƛŞ ŀǳ wDhΣ Řƻƴǘ ƭŜ ǊƛǎǉǳŜ Ŝǎǘ ŘΩŀǳǘŀƴǘ Ǉƭǳǎ ƳŀǊǉǳŞ 

que le QI est inférieur à 35 en cas de Paralysie Cérébrale (PC) et de traitement antiépileptique [de 
Vire et al 2008] et parce que les symptômes peuvent être difficiles à repérer [de Veer et al 2008], 
une surveillance peut être effectuée par la pH-métrie.  

ü Une infection gastrique chronique par Helicobacter pylori est d'autant plus probable que le séjour 
en institution médico-sociale a été long. Elle doit être recherchée pour prévenir les cancers de 
ƭΩŜǎǘƻƳŀŎ. 

ü Les cancers de vessie ǎƻƴǘ ŦŀǾƻǊƛǎŞǎ ǇŀǊ ƭΩƛƴŦƭŀƳƳŀǘƛƻƴ ŎƘǊƻƴƛǉǳŜ ƭƛŞŜ Ł ƭŀ ǎǘŀǎŜ ǳǊƛƴŀƛǊŜ Ŝǘ ŀǳȄ 
infections répétées en cas de troubles urinaires neurologiques marqués. Une surveillance par 
cytologie urinaire est souhaitable, surtout en cas de paralysie cérébrale de type spastique et 
ŘΩƛƳǇƻǊǘŀƴǘŜ ŘȅǎŦƻƴŎǘƛƻƴ ǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ ǎȅƳǇǘƻƳŀǘƛǉǳŜΦ 

ü Le cancer du testicule est dix fois plus élevé chez les hommes DIS et chez ceux qui présentent une 
PC associée à des comorbidités importantes, aƛƴǎƛ ǉǳΩǳƴŜ ŎǊȅǇǘƻǊŎƘƛŘƛŜ ǎǳǊǘƻǳǘ ōƛƭŀǘŞǊŀƭŜΦ [ŀ 
surveillance est réalisable par palpation annuelle des testicules entre 15 et 40 ans par un 
professionnel de même sexe. Elle peut être complétée par une échographie en cas de doute [Peate 
et Maloret]. 
 

tƻǳǊ ƭŀ ōƻƴƴŜ ǇǊŀǘƛǉǳŜΣ ƛƭ Ŧŀǳǘ ƎŀǊŘŜǊ Ł ƭΩŜǎǇǊƛǘ ǉǳŜ tout type de cancerΣ ƳşƳŜ ǎΩƛƭ Ŝǎǘ ǇŜǳ ŦǊŞǉǳŜƴǘΣ ǇŜǳǘ 
survenir chez une personne avec polyhandicap. Il faut évoquer cette éventualité en cas de troubles et 
symptômes inhabituels, notamment de modifications inexpliquées du comportement. Les symptômes 
peuvent être très différents de ceux habituellement rencontrés en population générale. 

2.19.4 Traitement et pronostic 

Des observations rapportées dans la littérature montrent que la prise en charge des cancers chez les 
personnes polyhandicapées est souvent difficile, du fait de vulnérabilités biologiques pour la 
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chimiothérapie, la radiothérapie, l'anesthésie ŘΩǳƴŜ ǇŀǊǘΣ et des limitations psychiques qui réduisent la 
compliance des patients ŘΩŀǳǘǊŜ ǇŀǊǘ.  
Cependant elle reste possible et nécessite habituellement l'accompagnement d'un aidant. Du fait, 
probablement, de l'espérance de vie réduite de ces personnes au cours des années précédentes, il y a très 
peu de données sur les traitements et leurs résultats. 
 
 
En conclusion, il est très important que les personnes polyhandicapées bénéficient du dépistage comme il 
est pratiqué dans la population générale pour les cancers du sein et du colon, et soient l'objet de mesures 
ŘŜ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴŎŜ ŎƛōƭŞŜ ǇƻǳǊ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎŜΣ ƭΩŜǎǘƻmac, la vessie et les testicules du fait de leur risque propre. 
L'expérience quant aux traitements des cancers et aux résultats des traitements est actuellement très 
limitée. 
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3 Suivi de la personne Polyhandicapée (PPH) 

3.1 Vie quotidienne 

Dans la vie quotidienƴŜΣ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ƭŜǎ Ǉƭǳǎ ŜȄǇŜǊǘŜǎ ǇƻǳǊ ƭŀ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴŎŜ Ŝǘ ƭŜ ǎƻƛƴ ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ 
ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ǎƻƴǘ ŎŜƭƭŜǎ ǉǳƛ ǎΩŜƴ ƻŎŎǳǇŜƴǘ ŎƘŀǉǳŜ ƧƻǳǊ. Le médecin ne peut prendre les bonnes 
ŘŞŎƛǎƛƻƴǎ ǉǳŜ ǎΩƛƭ Ŝǎǘ Ł ƭΩŞŎƻǳǘŜ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǉǳƛ ǊŞŀƭƛǎŜƴǘ ƭŜǎ ŀŎǘŜǎ ŘŜ ƭŀ vie quotidienne, famille, 
ǇǊƻŎƘŜǎ ƻǳ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎΦ [ΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŀ ǳƴŜ ƛƳǇƻǊǘŀƴŎŜ ǘǊŝǎ ƎǊŀƴŘŜ 
ǇƻǳǊ ŘŞŎƭŜƴŎƘŜǊ ŘŜǎ ƛƴǾŜǎǘƛƎŀǘƛƻƴǎ ŀŎǘƛǾŜǎ Řŝǎ ǉǳŜ ƭΩŞǘŀǘ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ǎŜ ƳƻŘƛŦƛŜΦ  

3.1.1 Les actes du quotidien 

¶ Sur le plan social 
La vie quotidienne est une occasion pour la personne polyhandicapée de rencontre avec ses pairs, ou avec 
ŘŜǎ ŀƛŘŀƴǘǎΦ [Ωƛƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴ Ŝǎǘ ŀǳǎǎƛ ǳƴŜ Ŧŀœƻƴ ŘΩŜȄǇŞǊƛƳŜƴǘŜǊ ƭŀ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ǎŞǇaration par rapport aux 
parents. LŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŘΩŀŦŦƛƴƛǘŞ ŜƴǘǊŜ ŘŜǳȄ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ sont à prendre en compte par les aidants, afin de les 
aider à expérimenter des interactions sociales. La vie quotidienne donne aussi à chacun des possibilités 
ƴƻƳōǊŜǳǎŜǎ ŘΩŜȄǇǊƛƳŜǊ ŘŜǎ ŎƘƻƛȄ ŘŜ ǾƛŜ Υ ŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ǇŜǊǎƻƴƴŜƭΣ ǇǊŞŦŞǊŜƴŎŜǎ ǊŜƭŀǘƛƻƴƴŜƭƭŜǎΧ 
La vie sociale est parfois source de souffrance psychique, lors de ruptures, et cela ǇŜǳǘ ǎΩŜȄǇǊƛƳŜǊ ŘŜ 
façon classique, avec une tristesse, ou des troubles du comportement (cris, pleurs, stéréoptypies pouvant 
ŀƭƭŜǊ ƧǳǎǉǳΩŁ ƭΩŀǳǘƻƳǳǘƛƭŀǘƛƻƴ), mais aussi de façon somatique : il faudra y penser en cas de manifestations 
ŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎΣ ŘƛƎŜǎǘƛǾŜǎ ƻǳ ŘΩƛƴŦŜŎǘƛƻƴǎ ƛƴǘŜǊŎǳǊǊŜƴǘŜǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎ Ŝǘ ƛƴŜȄǇƭƛǉǳŞŜǎΦ  

¶ La toilette  
Elle est source de bien-être et doit être conduite par des personnes expérimentées. LΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴ Řƻƛǘ 
permettre une manipulation douce et respectueuse, avec une explication parlée de chaque étape qui 
rassure la personne. La personne doit être bien positionnée en fonction des contraintes orthopédiques, 
ǇƻǳǊ ŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ǇƻǎǘǳǊŜǎ ŘƻǳƭƻǳǊŜǳǎŜǎΦ [Ŝǎ ŎƻƴŘƛǘƛƻƴǎ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ŜǊƎƻƴƻƳƛǉǳŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩƛƴǘŜǊǾŜƴŀƴǘ 
(hauteur du plan de toilette, objets nécessaires à portée de main). 
Chaque partie du corps doit être examinée et lavée, séchée avec soin, en particulier tous les endroits 
ŘΩŀŎŎŝǎ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ όƳŀƛƴǎ ŦŜǊƳŞŜǎΣ Ǉƭƛǎ ŘŜǎ ōǊŀǎ ƻǳ ŘŜǎ ƎŜƴƻǳȄ Ł ŀƴƎƭŜ ŀƛƎǳΧύΣ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ƳȅŎƻǎŜǎ ƻǳ 
ƭΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ŘΩŜǎŎŀǊǊŜǎ. On profitera éventuellement de la toilette pour réaliser les soins autour de la 
gastrostomie ou de la canule de trachéostomie. Ce moment peut être aussi un moment privilégié pour le 
ƳŀǎǎŀƎŜ ŀōŘƻƳƛƴŀƭ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴ ŘΩŀƛŘŜ ŀǳ ǘǊŀƴǎƛǘ ƛƴǘŜǎǘƛƴŀƭ. En cas de douleurs neuropathiques, tout 
ŜŦŦƭŜǳǊŜƳŜƴǘ ǎΩŀǾŝǊŜ ǎƻǳǊŎŜ ŘŜ ŘƻǳƭŜǳǊΣ ƭŜǎ ƎŜǎǘŜǎ ǎŜǊƻƴǘ effectués avec un toucher plus profondément 
appuyé. Lorsque la toilette est source de douleurs importantes malgré la bonne qualité de prise en 
charge, il est possible de proposer une prémédication, ou en institution de réaliser la toilette sous MEOPA 
(DVD « ƭŜ ǘŜƳǇǎ ŘΩǳƴŜ ǘƻƛlette » ς Philippe Pernes). 

¶ [ΩƘŀōƛƭƭŀƎŜ  
/Ωest aussi un moment de participation possible de la personne Ŝǘ ŘΩapprentissage des gestes de la vie 
quotidienne. De préférence les vêtements seront choisis avec la personne, privilégiant des textiles 
ŜȄǘŜƴǎƛōƭŜǎ Ŝǘ ŘŜǎ ŎƻǳǘǳǊŜǎ ŦƛƴŜǎΦ Lƭǎ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ƭƛǎǎŞǎ Ŝƴ Ŧƛƴ ŘΩƛƴǎǘŀƭƭŀǘƛƻƴΣ ƴŜ ƭŀƛǎǎŀƴǘ Ǉŀǎ ŘŜ Ǉƭƛǎ Ŝǘ 
surépaisseurs inconfortables ou irritantes. 

¶ Le positionnement de la personne  
Il relève des intervenants, doit être réalisé avec le plus grand soin, dans des conditions validées en 
Ŏƻƴǎǳƭǘŀǘƛƻƴ ŘΩƻǊǘƘƻǇŞŘƛŜΣ ŘŜ atw Ŝǘκƻǳ ŘΩŜǊƎƻǘƘŞǊŀǇƛŜΦ [ΩŀǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ƻǇǘƛƳŀƭ : verticalisation, 
fauteuil avec corset-siège, matelas moulé, etcΦ [Ŝǎ ŎƘŀƴƎŜƳŜƴǘǎ ŘŜ Ǉƻǎƛǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŀ ƧƻǳǊƴŞŜ ǎΩƛƳǇƻǎŜƴǘΦ 
Des temps de liberté motrice au sol doivent être organisés pour la détente physique et psychologique et 
pour favoriser la motricité spontanée Ŝǘ ƭŀ ŘŞŎƻǳǾŜǊǘŜ ŘŜ ƭΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ƳŀǘŞǊƛŜƭ.  
Les changements posturaux avant ou après les repas seront utilisés pour réguler la vidange gastrique et 
favoriser un transit régulier. Avant le repas, la personne est sur le côté gauche pendant 5 minutes afin 
ŘΩŞǾŀŎǳŜǊ ƭΩŀƛǊ ŘŜ ƭΩŜǎǘƻƳŀŎΣ ŀǇǊŝǎ ƭŜ ǊŜǇŀǎ ƭŀ position assise doit être maintenue une à trois heures (car il 
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y a souvent parésie gastrique), puis une sieste sur le côté droit favorise la vidange gastrique. Chez ces 
personnes très souvent porteuses de reflux gastro-oesophagien, et a priori toutes suspŜŎǘŜǎ ŘŜ ƭΩşǘǊŜΣ 
jamais de décubitus plat, toujours un certain degré de redressement global ou du tronc (au minimum 30 à 
40°).  

¶ Les apprentissages  
Ils doivent être organisés au travers des activités de découverte du monde qui visent à développer les 
compétences de la personne polyhandicapée et à augmenter ses capacités émergentes : la 
compréhension et la prise en compte des lieux et du temps (Bataille 2011), ƭΩŀǇǇǊŜƴǘƛǎǎŀƎŜ ŘŜǎ ŀƛŘŜǎ ŀǳȄ 
déplacements et lΩŀǳǘƻƴƻƳƛŜ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ŀŎǘŜǎ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭǎ ŘŜ ƭŀ ǾƛŜΦ Les mêmes activités doivent être 
répétées suffisamment longtemps pour aboutir à de véritables acquisitions cognitives.  
Toutes les activités de prise de conscience du corps permettent de nouveaux apprentissages, à travers 
plusieurs types de médiation : Snoezelen, Stimulation basale de Fröhlich (Rofidal 2017), musique, 
balançoire, flottaison, mais aussi les activités manuelles : poterie, peinture, et enfin toutes les activités 
physiques ou sportives adaptées : course en joëlette, équithérapieΣ ǇƛǎŎƛƴŜΣ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ǎǇƻǊǘƛŦǎ ŘƛǾŜǊǎΧ 
Ces activités sont aussi un vecteur de la participation à la vie sociale Ŝǘ ŘΩƛƴŎƭǳǎƛƻƴ pour les personnes 
ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎΣ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ƭŜǎ ǎƻǊǘƛŜǎ ƻǳ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎ ǇŀǊǘŀƎŞŜǎ ŀǾŜŎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ struŎǘǳǊŜǎΣ ǉǳŜƭƭŜǎ ǉǳΩŜƭƭŜǎ 
soient (Desenfant 2010). Dans ce domaine peuvent être comprises toutes les sorties, à la journée 
(magasins, musées, concerts, restaurants...) ou pour des séjours plus ou moins prolongés en milieu 
ƛƴŎƻƴƴǳ όǎǇƻǊǘǎ ŘΩƘƛǾŜǊΣ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎ ƳŀǊƛƴŜǎΧύ 

3.1.2 Vie affective, 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 
ƳŀƴƛŦŜǎǘŀǘƛƻƴ ŎƻƳƳŜ ǳƴ ōŜǎƻƛƴ ǎŜȄǳŜƭ όŀǳƧƻǳǊŘΩƘǳƛύΧ ƭŜǎ 5Ǌƻƛǘǎ {ŜȄǳŜƭǎ ǇǊƻŎƭŀƳŞǎ ǇŀǊ ƭΩLttC όLƴǘŜǊƴŀǘƛƻƴŀƭ 
Planned Parenthood Federation/Fédération Internationale Pour la Planification Familiale3) sont ceux de 
ǘƻǳǘŜǎ Ŝǘ ŘŜ ǘƻǳǎΣ ǉǳŜ ƭΩƻƴ ǾƛǾŜ ŀǾŜŎ ǳƴ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ƻǳ ƴƻƴΦ  
 
Entre minimisation et dramatisation, valorisons : 

¶ [ΩƛŘŜƴǘƛǘŞ ǎŜȄǳŞŜΧau détriment de la seule identité handicapée :  
Posons un regard le moins infantilisant possible sur le corps pubère puis adulte, faisons-leur ressentir leur 
identité garçon/fille puis jeune-homme/jeune femme, homme/femme ; soyons créatifs dans le choix des 
ǾşǘŜƳŜƴǘǎΣ ƻǎƻƴǎ ƧǳǎǉǳΩŀǳȄ ǎƻƛƴǎ ŜǎǘƘŞǘƛǉǳŜǎΣ ŀǇǇŜƭƻƴǎ-les de leur véritable prénom à la place des éternels 
surnoms, nommons les parties « privées η ŘŜ ƭŜǳǊ ŎƻǊǇǎΧ ƳşƳŜ ǎƛ ƭŜǳǊ ǎŜƴǎ ŞŎƘŀǇǇŜ : la parole humanise 
la relation. 

¶ La pudeur au détriment du corps intime exposé 
Aux toilettes et à la salle de bain : des gestes adaptés à la pudeur existante ou à ƭΩƛƳǇǳŘŜǳǊ ƴƻƴ 
intentionnelle dûe au corps en grande dépendance : il y va de la dignité de la personne, en dépit de son 
éventuelle indifférence à cet égard. Consacrons-nous entièrement et exclusivement à la personne lors des 
soins intimes Υ ŦŀŎŜ Ł ǎŀ ƴǳŘƛǘŞ ƴŜ ƭŀƛǎǎƻƴǎ Ǉŀǎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ǘƛŜǊǎ ŜƴǘǊŜǊΣ ǇŀǊƭŜǊΣ ǊŜƎŀǊŘŜǊΦ 

¶ Le corps-désir au détriment du seul corps-prison 
Toute ƳŀƴƛŦŜǎǘŀǘƛƻƴ Řǳ ŎƻǊǇǎ ƛƴǘƛƳŜ ƴŜ Řƻƛǘ Ǉŀǎ şǘǊŜ ƛƴǘŜǊǇǊŞǘŞŜΣ ŘŜ ƭƻƛƴΣ ŎƻƳƳŜ ƭŜ ǎƛƎƴŜ ŘΩǳƴ ōŜǎƻƛƴ 
« sexuel » ! Néanmoins certain-e-s auront besoin de manipuler leur sexe en dépit de la protection urinaire 
indispensable. Ne resserrons pas trop cette dernière ŀŦƛƴ ǉǳŜ ƭŀ Ƴŀƛƴ ǇǳƛǎǎŜ ǎΩƛƴǘǊƻŘǳƛǊŜΧ ǘƻǳǘ Ŝƴ ǎŀŎƘŀƴǘ 
ǉǳŜ Řŀƴǎ ǳƴ ǘŜƳǇǎ ŘƛŦŦŞǊŞ ƛƭ ŦŀǳŘǊŀ ǊŜǘƛǊŜǊ ŎŜǘǘŜ ƳşƳŜ Ƴŀƛƴ Ŝǘ ǊŜŦŜǊƳŜǊ ƭŀ ǇǊƻǘŜŎǘƛƻƴΦ ±ƻƛǊŜ ǇŀǊŦƻƛǎΧ ŘŜ 
ƎǳƛŘŜǊ ƭŀ Ƴŀƛƴ Řŀƴǎ ƭΩƻǳǾŜǊǘǳǊŜ ǾƻǳƭǳŜΣ ǇŀǊŎŜ ŎŜǊǘŀƛƴŜǎ ǊƛƎƛŘƛǘŞǎ ƻǳ ƳƻǳǾŜƳŜƴǘǎ ǎǇŀǎǘƛǉǳŜǎ ƴŜ 
perƳŜǘǘǊŀƛŜƴǘ Ǉŀǎ ǳƴ ƎŜǎǘŜ ŀǳǘƻƴƻƳŜ ǎǇƻƴǘŀƴŞΦ {ŀƴǎ ƧŀƳŀƛǎ ǇǊƻŘƛƎǳŜǊ ŘΩŀƛŘŜ ŘƛǊŜŎǘŜ ǇƻǳǊ ŘŜ ƭŀ 

 
3 Site Droits Sexuels : planning-familial.org  
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masturbation ! Par ailleurs, laissons-leur un temps pour ce contact intime avec soi-même, en dehors du 
temps collectif ou familial, en veillant toutefois à ne pas leǎ ƻǳōƭƛŜǊΧ ƛƭǎ ƴŜ ƴƻǳǎ ŀǇǇŜƭƭŜǊƻƴǘ Ǉŀǎ ! 

¶ Les touchers affectifs entre pairs au détriment du seul contact avec les accoudoirs du 
fauteuil 

tƻǳǊǉǳƻƛ ƴŜ Ǉŀǎ ƭŜǎ ǊŀǇǇǊƻŎƘŜǊ ǇŀǊŦƻƛǎΣ ŀŦƛƴ ǉǳΩǳƴŜ ōǊƛōŜ Řǳ ǊŜǎǎŜƴǘƛ ŘŜ ƭŀ ŎƘŀƭŜǳǊ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ǘŜȄǘǳǊŜ ŘŜ ƭŀ 
ǇŜŀǳ ŘΩŀǳǘǊǳi existe aussi dans leurs existences restreintes. Grâce à ces prudes « corps à corps » (sans mise 
à nu et hors de tout contact sexuel) ƭŜ ǊŜƭŀǘƛƻƴƴŜƭ ǎΩŜȄǇǊƛƳŜ ŜƴǘǊŜ pair-e-s, puisque la parole leur fait 
défaut. Tout en les assistant de près afin que leurs gestes souvent maladroits, voire imprévus, ne 
ǇǊƻǾƻǉǳŜƴǘ Ǉŀǎ ŘΩƛƴŎƻƴŦƻǊǘ ƳƻǘŜǳǊΦ 

¶ La tendresse en institution au détriment de « la juste distance » enseignée 
[ŜǳǊ ǇǊƻŦƻƴŘ ōŜǎƻƛƴ ŘΩŀǘǘŀŎƘŜƳŜƴǘ Ŝǎǘ Ǿƛǘŀƭ όŜǘ ōƛŜƴ ŞƭƻƛƎƴŞ ŘŜ ƭΩŀǘǘŀŎƘŜƳŜƴǘ ŀƳƻǳǊŜǳȄύ Ŝǘ ƛƭ ǎŜ ƴƻǳǊǊƛǘ 
grâce à la « juste proximité » : sans infantiliser, sans emprisonner, sans exciter non plus. « Tout désir 
ŘΩŀƛƳŜǊ est aǳǎǎƛ ŘŞǎƛǊ ŘΩşǘǊŜ ŀƛƳŞ »4 dicte ƭΩŀƳƻǳǊ ƛƴŎƻƴŘƛǘƛƻƴƴŜƭΧ  Elan ŀŦŦŜŎǘƛŦ ǉǳƛ ǎŜ Řƻƛǘ ŘΩşǘǊŜ ŞŎƘŀƴƎŞ 
entre eux et nous.  

¶ 9ƴ ǊŞǎǳƳŞΣ ŜƴǘǊŜ ŘŞƴƛ Řǳ ŎƻǊǇǎ ǎŜȄǳŞ Ŝǘ ƘȅǇŜǊǎŜȄǳŀƭƛǎŀǘƛƻƴΧ  
Laissons-ƴƻǳǎ ŞōǊŀƴƭŜǊ Řŀƴǎ ƴƻǎ ŎǊƻȅŀƴŎŜǎ Ŝǘ ŀŎŎŜǇǘƻƴǎ ƭΩƛƴŎŜǊǘƛǘǳŘŜ ŘŜǎ ŎƻƴŦǊƻƴǘŀǘƛƻƴǎ5. Le travail qui leur 
et nous Ŝǎǘ ŘŜƳŀƴŘŞ Ŝǎǘ ǎƻǳǾŜƴǘ Řǳ ŎƾǘŞ ŘŜ ƭϥƛƳŀƎƛƴŀǘƛƻƴΣ ŘŜ ƭŀ ŎǊŞŀǘƛǾƛǘŞ Ŝǘ ŎŜǊǘŀƛƴŜƳŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ǘǊŝǎ 
ƎǊŀƴŘŜ ŀǘǘŜƴǘƛƻƴ Ł ƭΩŀǳǘǊŜΦ /ŜǘǘŜ ŘŜǊƴƛŝǊŜ Řƻƛǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘŜ ǊŞŦƭŜȄƛƻƴs et de discussions ouvertes au sein 
de toute équipe soignante / éducative /thérapeutique, au vu de la sexualité de la personne polyhandicapée 
déclinée entre les mains de si nombreux tiers accompagnants. Il est indispensable de se concerter et de 
faire une analyse critique de nos diverses résonances personnelles, sans toutefois augmenter la propension 
ŀǳ ŘƻǳǘŜΣ ƴƛ ǘƻƳōŜǊ Řŀƴǎ ƭŀ ōŀƴŀƭƛǎŀǘƛƻƴΦ bƛ Ł ƭΩƛƴǾŜǊǎŜ Řŀƴǎ ǳƴ ȊŝƭŜ ŘƛǎǇǊƻǇƻǊǘƛƻƴƴŞΦ 
9ƴŦƛƴΣ ƭŀ ƎǊŀƴŘŜ ŘŞǇŜƴŘŀƴŎŜ ŜƴǘǊŀƞƴŜ ǳƴŜ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜƳŜƴǘ ƎǊŀƴŘŜ ǾǳƭƴŞǊŀōƛƭƛǘŞ Ł ƭΩŞƎŀǊŘ ŘŜǎ abus sexuels : 
les sexualités de tous les protagonistes entrent en jeu dans les interactions de la prise en charge 
quotidienne.  
Les formations ne doivent pas rester muettes à cet égard Υ ŎŜǘǘŜ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ ŘŞƭƛŎŀǘŜ ǎŜ Řƻƛǘ ŘΩşǘǊŜ ŘƛǘŜ Ŝǘ 
répétée pour les professionnel-le-s et elle devrait également être abordée avec les familles. En effet, par 
ŘŞŦƛƴƛǘƛƻƴΣ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ƴŜ ǇƻǳǊǊŀ Ǉŀǎ ǎΩŜȄǇǊƛƳŜǊ Ł ŎŜǘ ŞƎŀǊŘΦ Pour se déterminer à réagir 
ŘŜ ƭŀ ƳŀƴƛŝǊŜ ƭŀ Ǉƭǳǎ ŀŘŞǉǳŀǘŜΣ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ Ŝǘ ǇŀǊŜƴǘǎ ƴΩŀǳǊŀƛŜƴǘ Ǉŀǎ Ł ǎΩŜƴŦŜǊƳŜǊ Řŀƴǎ ƭŀ ǎƻƭƛǘǳŘŜ et le 
silence. 

3.2 aƻŘŀƭƛǘŞǎ ŘΩŀŎŎŝǎ ŀǳȄ ǎƻƛƴǎ  

[Ŝǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ Ŝƴ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƘŀƴŘƛŎŀǇ ǊŜƭŝǾŜƴǘ Řǳ ǎȅǎǘŝƳŜ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ŘŜ ŘǊƻƛǘ ŎƻƳƳǳƴ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜ 
leurs soins. Cependant, de réelles difficultés sont présentes sur plusieurs niveaux du parcours : difficultés 
ŘΩŀŎŎŝǎ ǇƘȅǎƛǉǳŜ Ł ŎŜǊǘŀƛƴǎ ƭƛŜǳȄΣ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘŜ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴΣ ǇƭŀŎŜ ƛƴǎǳŦŦƛǎŀƴǘŜ ŀŎŎƻǊŘŞŜ Ł ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ 
du patient et à son expertise propre, problème de coordination des professionnels des différents secteurs 
(sanitaire, médico-social et social). Les ŀȄŜǎ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛƻƴ ǎƻƴǘ ƴƻƳōǊŜǳȄΣ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ Řŀƴǎ ƭŜ ŎƘŀƳǇ ŘŜ ƭŀ 
ŎƻƻǊŘƛƴŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎΣ ŀŦƛƴ ŘΩŞǾƛǘŜǊ Řes situations de rupture, avec une vulnérabilité particulière chez les 
adultes en situation de polyhandicap (HAS 2017). 
La personne polyhandicapée exprƛƳŜ ǊŀǊŜƳŜƴǘ ǳƴŜ ǾƻƭƻƴǘŞ ŘŜ ǎƻƛƴǎΣ ƭŜ ǊƾƭŜ ŘŜ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ ŦŀƳƛƭƛŀƭ ƻǳ 
ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭ Ŝǎǘ ŘŜ ƭΩŀƛŘŜǊ Ł ȅ ǇŀǊǾŜƴƛǊ ŀǳ ƳƛŜǳȄ ŘŜ ǎŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ ŘŜ ŎƻƳǇǊŞƘŜƴǎƛƻƴ Ŝǘ ŘΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴΦ tƻǳǊ 
cela il doit être entendu, la loi du 4 mars 2002 le précise, que ce soit en tant que représentants légaux pour 
ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ ƳƛƴŜǳǊΣ Ŝƴ ǘŀƴǘ ǉǳŜ ǘǳǘŜǳǊǎ ƻǳ ǇǊƻŎƘŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴǘƻǳǊŀƎŜ ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ƳŀƧŜǳǊŜΦ 

 
4 Citation de Jacques LACAN, tirée d'un cours de psychologie en Pédagogie Curative, Suisse. 
5Programme « 5¦ /s¦w !¦ /hwt{ », Prix Suisse de Pédagogie Curative et Spécialisée, destiné aux éducateurs, soignants, 
enseignants, thérapeutes, parents, directions et leurs adjoints. Formation interactive, basée sur les situations de vie rencontrées 
Řŀƴǎ ƭŜ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴ ƛƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴƴŜƭ Ŝǘ ŦŀƳƛƭƛŀƭΣ ŎƻƳǇǊŜƴŀƴǘ ǘǊƻƛǎ ƴƛǾŜŀǳȄ ŘΩŀǇǇǊƻŦƻƴŘƛǎǎŜƳŜƴǘǎΦ /ƻƴǘŀŎǘ : 
https://www.catherineagthe.ch 
 

https://www.catherineagthe.ch/
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[Ŝǎ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŀƴǘǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ ƻƴǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ǳƴ ǊƾƭŜ Ł ƧƻǳŜǊ ǎΩƛƭǎ ŎƻƴƴŀƛǎǎŜƴǘ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŀǳ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴΣ 
ils peuvent aider le personnel hospitalier à décrypter les demandes du patient polyhandicapé. 

3.2.1 Consultations longues et pluridisciplinaires  

¶ Intérêt des dispositifs de consultations dédiées  
Ils se mettent en place progressivement sur le territoire nŀǘƛƻƴŀƭΣ Ł ƭΩƛƴƛǘƛŀǘƛǾŜ ŘŜ ƭŀ DGOS (instruction 
2015), relayée par les ARS. Ils visent à faciliter et organiser le parcours de soins des personnes pour 
lesquelles la situation de handicap rend trop difficile le recours aux soins dans les conditions habituelles, et 
permettent de répondre aux besoins non couverts pour des soins courants somatiques non liés à leur 
handicap.  Leur fonctionnement ƛƳǇƻǎŜ ǳƴŜ ŎƻƻǊŘƛƴŀǘƛƻƴ ŀǾŜŎ ƭΩŀƳƻƴǘ Ŝǘ ƭΩŀǾŀƭ ŘŜ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ charge tant 
sanitaire que médico-sociale, une organisation coordonnée pluriprofessionnelle dans un cadre adapté. Le 
ŘƛǎǇƻǎƛǘƛŦ ǇŜǳǘ ǎΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜǊ ŘΩŞǉǳƛǇŜǎ ƳƻōƛƭŜǎΣ ǇŜǳǘ ƻǊƎŀƴƛǎŜǊ ŘŜǎ Ŏƻƴǎǳƭǘŀǘƛƻƴǎ ŘŞƭƻŎŀƭƛǎŞŜǎ Řŀƴǎ ƭŜ 
secteur médico-ǎƻŎƛŀƭΣ Ŝǘ ǇŜǳǘ ǎΩŀǇǇǳyer sur la technologie de télémédecine.  

[Ŝǎ ŘƛǎǇƻǎƛǘƛŦǎ ŘŜ Ŏƻƴǎǳƭǘŀǘƛƻƴǎ ŘŞŘƛŞŜǎ ōŞƴŞŦƛŎƛŜƴǘ ŘΩŀƛŘŜǎ ŦƛƴŀƴŎƛŝǊŜǎ : revalorisation de certaines 
consultations, financement de temps de coordination médical et paramédical. Ils sont soumis à une 
évaluation dans le cadre de la démarche qualité. [ΩƻōƧŜŎǘƛŦ Ŝǎǘ ŘΩƻŦŦǊƛǊ ǳƴŜ ǎȅƴǘƘŝǎŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ŘŜ ƭŀ 
ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜΣ ƭΩƻǊƛŜƴǘŜǊ ǾŜǊǎ ƭŜǎ ōƻƴǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻnnels et coordonner ce suivi.  

Il reste à améliorer la visibilité de ces dispositifs pour les familles, et pour les professionnels par des guides 
appropriés, dont certains sont publiés par des collectivités territoriales (Seine Saint Denis 2015). 

¶ Points de vigilance 
¦ƴŜ ǾƛƎƛƭŀƴŎŜ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜ Ŝǎǘ ŀǘǘŜƴŘǳŜ ǎǳǊ ƭŜǎ Ǉƻƛƴǘǎ ŘΩƻǊƎŀƴƛǎŀǘƛƻƴ suivants : 
ü Préparation de la consultation en amont, en associant les aidants, pouvant intégrer des visites 

blanches (visite des locaux, rencontre des professionnels, utilisation des équipements) 
ü wŞŘǳŎǘƛƻƴ Řǳ ŘŞƭŀƛ ŘΩŀǘǘŜƴǘŜ όŀƴǘƛŎƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜǎ formalités administratives, installation directe sans 
ǇŀǎǎŜǊ ǇŀǊ ƭŀ ǎŀƭƭŜ ŘΩŀǘǘŜƴǘŜΧύ 

ü tŀǊǘƛŎƛǇŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀƛŘŀƴǘ ŦŀƳƛƭƛŀƭ ƻǳ professionnel à la consultation (démarche courante en 
pédiatrie, encore insuffisante dans le secteur adulte) 

ü ¦ǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴŜ ŎƻƳƳǳnication adaptée : pictogrammes, « santé-bd »Σ Χ 
ü Intégration de consultations longues 
ü Organisation de consultations pluridisciplinaires 
ü hǊƎŀƴƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜ ǎƻƛƴǎ Ŝǘ ŘŜ ōƛƭŀƴǎ ƭƻǊǎ ŘΩƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ƧƻǳǊΦ !ŎŎŝǎ ŦŀŎƛƭƛǘŞ ŀǳȄ ǇƭŀǘŜŀǳȄ 

techniques 
ü Consultations et soins accompagnéǎ ǇŀǊ ƭΩƛƴŦƛǊƳƛŝǊŜ ŘŜ ŎƻƻǊŘƛƴŀǘƛƻƴ Řǳ ŘƛǎǇƻǎƛǘƛŦ : évite les 

attentes, assure une continuité rassurante 
ü Utilisation de lieux et matériels adaptés : ambiance plus sereine 
ü Utilisation du MEOPA pour certains soins, notamment les soins dentaires 
ü CƻǊƳŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜƭǎ ƘƻǎǇƛǘŀƭƛŜǊǎ Ł ƭΩŀŎŎǳŜƛƭ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ.  

3.2.2 Dépistage et prévention des maladies chroniques, bilan annuel minimal 

La personne polyƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ Řƻƛǘ ōŞƴŞŦƛŎƛŜǊ ŘΩǳƴ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ Ŝǘ ŘΩǳƴŜ ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ ŘŜǎ ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ 
spŞŎƛŦƛǉǳŜǎ Ł ǎƻƴ Şǘŀǘ Ƴŀƛǎ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜǎ ŎƘǊƻƴƛǉǳŜǎ ƘŀōƛǘǳŜƭƭŜǎ ǉǳŜ ƭΩƻƴ ŘŞǇƛǎǘŜ Ŝǘ ǇǊŜƴŘ Ŝƴ 
charge pour la population générale.  

¶ Vaccination 
La vaccination selon le calendrier vaccinal est recommandée pour prévenir les maladies qui pourraient être 
ǘǊŝǎ ƎǊŀǾŜǎ ŎƘŜȊ ŎŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ Ǉǳƛǎ ŀŘǳƭǘŜǎ ŦǊŀƎƛƭŜǎΦ [ΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǳƴŜ ŎƻƴǘǊŜ-indication à la vaccination 
(y compris la vaccination anticoquelucheuse). Une attention particulière sera portée à la gestion de la fièvre 
post-ǾŀŎŎƛƴŀƭŜΦ 9ƴ Ŏŀǎ ŘΩŞǇƛlepsie sévère et non contrôlée, il faut prendre les recommandations du 
neurologue ou neuropédiatre. Les vaccinations antigrippale et antipneumococcique sont fortement 
recommandées.  
 
ü Dépistages sensoriels (visuel et auditif) doivent être menés précocement par des praticiens qui 

peuvent prendre en charge ce type de patients. Ils doivent être renouvelés devant toute 
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modification de comportement. Le but est de mieux connaitre leurs capacités de communication et 
ŀƛƴǎƛ ŘΩŀŘŀǇǘŜǊ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜΦ Lƭ Ŝǎǘ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘ ŘΩŞǾƛǘŜǊ ǳn sur-handicap lorsque cela 
est possible.  

 

¶ ¦ƴ ōƛƭŀƴ ŀǳŘƛǘƛŦ Řƻƛǘ şǘǊŜ Ŧŀƛǘ Řŀƴǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Ŝǘ ǎŜǊŀ ǊŜƴƻǳǾŜƭŞ ŀǳ ōŜǎƻƛƴ Ł ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜ ǇƻǳǊ ǘŜƴƛǊ 
ŎƻƳǇǘŜ ŘŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛǾƛǘŞ ǇƻǘŜƴǘƛŜƭle de la déficience ou pour dépister une déficience auditive 
débutant plus tardivement. 

 

¶ Sur le plan visuel, le suivi et le dépistage des troubles neurovisuels et ophtalmologiques sera 
ǇǊŞŎƻŎŜ Ŝǘ ǊŜƴƻǳǾŜƭŞ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ Lƭ Řƻƛǘ şǘǊŜ ǊŜǇǊƛǎ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻǳǊ 
dépister les ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ όŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴǎ ǾƛǎǳŜƭƭŜǎΣ ƎƭŀǳŎƻƳŜ ΧύΦ  

¶ Constantes cliniques de base 
/ƻƳǇǘŜ ǘŜƴǳ ŘΩǳƴŜ ƘƻƳŞƻǎǘŀǎƛŜ ǎƻǳǾŜƴǘ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎΣ ǳne bonne 
ŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ŎƭƛƴƛǉǳŜ de base du patient par des mesures ǊŞǇŞǘŞŜǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŘŜs température, 
fréquence cardiaque, tension artérielle et saturation Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜΦ /ΩŜǎǘ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘŜ ŎŜǎ ǾŀƭŜǳǊǎ ǉǳΩƛƭ Ŝǎǘ 
possible de mieux dépister les pathologies intercurrentes, en particulier infectieuses. Le dépistage de 
ƭΩhypertension doit être proposé comme dans la population générale, en adaptant la circonférence du 
brassard.  

¶ Appareil digestif 
ü Le suivi bucco-dentaire est plus rapproché que dans la population générale, tous les 6 mois chez 
ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ƛƭ ǊŜǎǘŜ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀƴǎ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΦ [Ŝ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ Ŝǘ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ŘŜǎ 
troubles orthodontiques et dentaires (tartre / caries) sont importants ǎǳǊ ƭŜ Ǉƭŀƴ ŘŜ ƭΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴΣ 
du confort, de la prévention des complications infectieuses.  

ü Un dépistage et une prise en charge des troubles digestifs, en particulier de la constipation et du 
reflux gastro-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴ sont recommandés Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Ŝǘ Řƻƛvenǘ ǎŜ ǇƻǳǊǎǳƛǾǊŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΦ 
¦ƴ ǎǳƛǾƛ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŎƘŜȊ ƭŜ ǇŀǘƛŜƴǘ ǇƻǊǘŜǳǊ ŘΩǳƴŜ ƎŀǎǘǊƻǎǘƻƳƛŜΣ ŘŜǳȄ Ŧƻis par an chez 
ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ Ŝǘ ŀƴƴǳŜƭƭŜƳŜƴǘ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜΦ [Ŝ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŘŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ŘƛƎŜǎǘƛŦǎ ǎŜǊŀ ŘƛǎŎǳǘŞ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 
Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŃƎŜΣ ŀǾŜŎ ǳƴŜ ŀǘǘŜƴǘƛƻƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŝǊŜ ǇƻǳǊ ƭŜ ŎŀƴŎŜǊ ŘŜ ƭΩǆǎƻǇƘŀƎŜ ǉǳƛ Ŝǎǘ ŦŀǾƻǊƛǎŞ 
par le reflux chronique. 

ü Le dépistage Ŝǘ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ŘŜǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŘΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ŘŞƎƭǳǘƛǘƛƻƴ sont pluri 
disciplinaires όƻǊǘƘƻǇƘƻƴƛǎǘŜ κ hw[ Χύ Ŝǘ ǇŜǳvent être nécessaires Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜΦ ¦ƴŜ ǊŞŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ 
ǊŞƎǳƭƛŝǊŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ Ŝǎǘ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŎŀǊ ƭŜǎ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ŀǳƎƳŜƴǘŜƴǘ ŀǾŜŎ ƭΩŃƎŜΦ  

ü [ŀ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ est systématique, elle doit être réévaluée en cas 
ŘΩŀƳŀƛƎǊƛǎǎŜƳŜƴǘ ƻǳ ŘŜ ǇǊƛǎŜ ŘŜ ǇƻƛŘǎ ŜȄŎŜǎǎƛǾŜΣ Ƴŀƛǎ Řƻƛǘ ǘŜƴƛǊ ŎƻƳǇǘŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ŘΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ 
propre à chaque personne polyhandicapée. 

¶ Suivi endocrinien  
ü Sur lŜ Ǉƭŀƴ ŜƴŘƻŎǊƛƴƛŜƴΣ ƭΩŜƴǉǳşǘŜ Ŝǘ ƭŜ ǊȅǘƘƳŜ ŘŜǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ǎƻƴǘ ƻǊƛŜƴǘŞǎ ǇŀǊ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜΦ 5ŀƴǎ 
ƭΩŜƴŦŀƴŎŜΣ les troubles pubertairesΣ ƭΩƘȅǇƻƎƻƴŀŘƛǎƳŜ Ŝǘ ƭΩƛƴǎǳŦŦƛsance ovarienne seront surveillés. 
[Ŝǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ǘƘȅǊƻƠŘƛŜƴǎ ŘƻƛǾŜƴǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŀǳ moindre doute car les signes 
cliniques sont difficiles à individualiser chez la personne polyhandicapée.  

ü [ŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘΩǳƴ ŘƛŀōŝǘŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ƭΩŀŘǳƭǘŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŦŀƛǘŜ ŀǳ ƳƻƛƴŘǊŜ ŘƻǳǘŜ ǇŀǊ ƭŜ ōƛƭŀƴ 
sanguin car la clinique est trompeuse, et doit être ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘΩantécédent familial ou en 
Ŏŀǎ ŘΩŀƎƎǊŀǾŀǘƛƻƴ ƛƴŜȄǇƭƛǉǳŞŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ǎŀƴǘŞΦ [ŀ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ŘΩǳƴŜ ŘȅǎƭƛǇƛŘŞƳƛŜ ǇŜǳǘ ǎŜ ŦŀƛǊŜ Řŝǎ 
ƭΩŃƎŜ ŘŜ нл ŀƴǎ ŎƻƳƳŜ Řŀƴǎ ƭŀ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ƎŞƴŞǊŀƭŜΦ  

¶ Suivi gynécologique et urologique 
ü Le suivi gynécologique est orienté par les problématiques hormonales (anomalies pubertaires, 
ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜǎ ƳŜƴǎǘǊǳŀǘƛƻƴǎύ Ł ƭΩŀŘƻlescence. La consultation de gynécologie doit être facilement 
ŘŜƳŀƴŘŞŜ ŀǳǇǊŝǎ ŘΩǳƴ ƎȅƴŞŎƻƭƻƎǳŜ ŜȄǇŞǊƛƳŜƴǘŞ ǉǳƛ ŦŜǊŀ ǳƴ ŜȄŀƳŜƴ ƎȅƴŞŎƻƭƻƎƛǉue adapté chez 
les adolescentes. ! ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜΣ ƭŜ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŘŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ŘŜ ƭŀ ŦŜƳƳŜ Řƻƛǘ şǘǊŜ Ŧŀƛǘ. Pour le cancer 
du sein, les examens sont adaptés aux difficultés de réalisation (palpation / échographie / 
mammographie si elle est possible).  
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ü Sur le plan vésico-sphinctérien, les examens seront orientés par la clinique. Un catalogue mictionnel 
renouvelé avec recherche de résidu post-mictionnel, ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ, permet de 
vérifier la bonne vidange vésicale (bladder scan). La bandelette urinaire, voire ƭΩ9/.¦, seront faits 
au moindre doute et devant une modification du comportement urinaire ou général. Une 
ŞŎƘƻƎǊŀǇƘƛŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǾŞǊƛŦƛŜǊ ƭŀ ƴƻǊƳŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩŀǇǇŀǊŜƛƭ ǳǊƛƴŀƛǊŜ Ŝǘ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ŘŜ 
dépister des reflux vésico-urétéraux ou lithiases asymptomatiques.  

¶ Suivi neurologique et psychiatrique 
ü {ǳǊ ƭŜ Ǉƭŀƴ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛǉǳŜ Ŝǘ ǇǎȅŎƘƛŀǘǊƛǉǳŜΣ ǳƴ ǎǳƛǾƛ Ŝǎǘ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞ Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜΣ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ 
ƭƻǊǎǉǳΩƛƭ ŜȄƛǎǘŜ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ ŘŜ ƭΩƘǳƳŜǳǊ ƻǳ ŘŜǎ ǘǊƻǳōƭŜǎ Řǳ ŎƻƳǇƻǊǘŜƳŜƴǘΦ  

ü Sur le plan neurologique, lŜ ǎǳƛǾƛ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜ ŘŞōǳǘŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ ǎŜ ǇƻǳǊǎǳƛǘ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭte en 
fonction de la clinique (épilepsie, mouvements anormauxΧ). Un électroencéphalogramme sera 
ŘŜƳŀƴŘŞ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ǎǳǎǇƛŎƛƻƴ ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ Ŝǘ ǊŜƴƻǳǾŜƭŞ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ Ŝǘ 
des traitements.  

ü [ΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ Ŝǎǘ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻǳǊ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǘ ŜƭƭŜ Ŝǎǘ ŀŘŀǇǘŞŜ Ł ƭΩŃƎŜΦ 
/ƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǳƴŜ ƛƳŀƎŜǊƛŜ ŎŞǊŞōǊŀƭŜ ŘŜ ǊŞŦŞǊŜƴŎŜ Ŝǎǘ ǎƻǳƘŀƛǘŀōƭŜ όǎŎŀƴner simple parfois), surtout 
ǎΩƛƭ ƴΩȅ ŀ Ǉŀǎ ŘΩŀŎŎŝǎ Ł ƭΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ƛƴŦŀƴǘƛƭŜ ƻǳ ǎƛ ŎŜƭƭŜ-ci a été faite très précocement dans la vie de 
ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ /ŜǘǘŜ ƛƳŀƎŜǊƛŜ ǎŜǊŀ ŘƛǎŎǳǘŞŜ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ Řǳ ǊŀǇǇƻǊǘ ŎƻƴǘǊŀƛƴǘŜκōŞƴŞŦƛŎŜ. En cas de 
ŘŞǊƛǾŀǘƛƻƴ ŎŞǊŞōǊŀƭŜΣ ƭΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ǇŀǊ ǊŀŘƛƻƎǊŀǇƘƛŜ ŘŜ ƭŀ valve et scanner cérébral sera adaptée à 
ƭΩŃƎŜ Ŝǘ Ł ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜΦ  

¶ Suivis biologiques 
ü ¦ƴ ōƛƭŀƴ ǎŀƴƎǳƛƴ ŀƴƴǳŜƭ Ŝǎǘ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŎƻƳƳŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻǳǊ ŘŞǇƛǎǘŜǊ ƭŜǎ 
ŎƻƳǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ ŘŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘŜǳȄΣ ŘŞǇƛǎǘŜǊ ƭΩŀƴŞƳƛŜΣ ƭŜǎ ŎŀǊŜƴŎŜǎ ǾƛǘŀƳƛƴƛǉues, les 
troubles endocriniensΣ ƛƻƴƛǉǳŜǎ Χ  

ü [Ŝ ŘŞǇƛǎǘŀƎŜ ŘŜ ƭΩƻǎǘŞƻǇƻǊƻǎŜ ǇƻǳǊǊŀ ǎŜ ŦŀƛǊŜ Řŝǎ la petite enfance en fonction de la clinique et des 
contraintes orthopédiques, ŀǾŜŎ ǳƴ ǎǳƛǾƛ ŀŘŀǇǘŞ Ł ƭΩŃƎŜ Ŝǘ ŀǳȄ ŞǾŜƴǘǳŜƭǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎΦ 
[ΩƻǎǘŞƻŘŜƴǎƛǘƻƳŞǘǊƛŜ ŀ ǳƴ ƎǊŀƴŘ ƛƴǘérêt dans ce cadre. Une recherche de fracture se fera par un 
bilan radiologique ciblé au moindre doute et ce quel ǉǳŜ ǎƻƛǘ ƭΩŃƎŜ, en particulier les fractures 
vertébrales. 

¶ Autres suivis 
ü [Ŝ ōƛƭŀƴ ǊŜǎǇƛǊŀǘƻƛǊŜ Ŝǎǘ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜ Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Ŝǘ ǎΩŀŘŀǇǘŜ Ł ƭŀ clinique, avec une réévaluation 

annuelle.  
ü Sur le plan ORLΣ ƛƭ ŎƻƴǾƛŜƴǘ ŘŜ ŘŞǇƛǎǘŜǊ ŀǳ ƳƻƛƴŘǊŜ ŘƻǳǘŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ƭŜǎ 

complications ORL clŀǎǎƛǉǳŜǎ όƻǘƛǘŜǎΣ ǎƛƴǳǎƛǘŜǎ Χ).  
ü [Ŝ ōƛƭŀƴ ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜ ŀǾŜŎ ƭΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ǊŀŘƛƻƎǊŀǇƘƛǉǳŜ Řǳ ǎǉǳŜƭŜǘǘŜ ǎŜǊŀ ƳŜƴŞ Řŝǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜ Ŝƴ 

particulier pour le rachis et le bassin. Idéalement, lŜ ǎǳƛǾƛ atw Ŝǎǘ ŀƴƴǳŜƭ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŀǳ ƳƛƴƛƳǳƳ 
Ŝǘ ǎŀ ŦǊŞǉǳŜƴŎŜ ŘŞǇŜƴŘ ŘŜ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ όrééducations / appareillage / installations / 
ŘƛǎŎǳǎǎƛƻƴǎ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎŀƭŜǎ ΧύΦ 

ü Le dépistage des troubles du sommeil et des troubles ventilatoires nocturnes dépend de la clinique, 
ȅ ŎƻƳǇǊƛǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ. 

ü Sur le plan cutané, le suivi dépendra de la clinique. Toute altération de la peau ou du cuir chevelu 
Řƻƛǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴ ŘƛŀƎƴostic (escarre, macérations, ƳȅŎƻǎŜǎΣ ǇƻǳȄΧύΦ  

 
Le modèle de suivi médical, à adapter au patient polyhandicapé, est précisé dans le tableau ci-dessous.  
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¶ Modèle de suivi : Parcours de soin polyhandicap (Source : Dr Celia Rech) 

Parcours de soin polyhandicap ς Proposition de suivi à adapter au patient 
Items Fonction 

clinique 
3 mois 6 mois 1 an 3/ 5 ans Précisions 

Généraux 

Poids Taille  X  X  Courbe poids taille -> fin de croissance 

IMC  X    Intérêt pour le suivi ƭƻƴƎƛǘǳŘƛƴŀƭ Ŝǘ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭƭŜ 

Périmètre crânien enfant    X  Et plus en début de vie  

Température de base /  FC /  TA /  Saturation X X    /ƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ōŀǎŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ  

Suivi Ophtalmologique 

Bilan visuel     X  

Suivi Auditif 

Bilan auditif  enfant      X Examen clinique, Potentiels évoqués auditifs  
Audiométrie subjective Bilan auditif adulte x     

Suivi Bucco-dentaire 

Enfant   x   Bilan clinique/  soins en milieu adapté parfois sous anesthésie  +/- imagerie  

Adulte    x  

Suivi Gastro entérologie 

Reflux gastro-oesophagien    X  Eventuelle pHmétrie et/ou fibroscopie sur sigƴŜǎ ŘΩŀǇǇŜƭǎ ŘΩǳƴ ǊŜŦƭǳȄ ƎŀǎǘǊƻ-ǆǎƻǇƘŀƎƛŜƴΦ 
5ŞǇƛǎǘŀƎŜ ŘŜ ƭΩIélicobacter pylori si symptomes digestifs hauts rebelles au traitement (IPP) 
 

Constipation    X  Suivi clinique / ASP au besoin /  autres  

Suivi gastrostomie   X   Adaptation de la nutrition / Changement de bouton  / biologie : aƭō Σ ǇǊŞ ŀƭōΧ 

Suivi Gynécologique  

Bilan gynécologique  X    x A la puberté et dépistage des cancers de la femme  
 

Suivi Endocrinien 

Dépistage des troubles endocriniens X     troubles thyroïdiens / insuffisance anté hypophysaire / hypogonadisme / insuffisance ovarienne/ 
troubles pubertaires 

Suivi Vésico sphinctérien 

Bilan vésico sphinctérien    X  Catalogue mictionnel avec recherche de résidu (bladder scan), ECBU, Bandelette +/-  

    X Echographie vésico-ǊŞƴŀƭŜ όǊŜǘŜƴǘƛǎǎŜƳŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ǾŜǎǎƛŜ ƴŜǳǊƻƭƻƎƛǉǳŜύ ǘƻǳǎ ƭŜǎ о Ł р ŀƴǎ 

X     Bilan urodynamique  

Etiologie et génétique 

Enfant  X     Bilan initial  

{ƛ Ǉŀǎ ŘΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ  
 
 

    X Se ǊŜǇƻǎŜǊ ƭŀ ǉǳŜǎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ Ŝǘ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ŘŞǎƛǊ ŘŜ ƎǊƻǎǎŜǎǎŜ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ κ fratrie 
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Items Fonction 
clinique 

3 mois 6 mois 1 an 3/ 5 ans Précisions 

Troubles de déglutition 

Dépistage  X     Clinique / Avis ORL / Orthophoniste spécialisée / examens spécifiques 

Suivi Neurologique 

Diagnostic, évaluation, prise en charge globale X     Suivi Neuro pédiatrique puis Neurologique au minimum annuel enfant puis dépend de la clinique  

Suivi épilepsie    X  EEG / EEG de sommeil : première 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 aux besoins et inclure les proches parents, fratrie, aidants 

Suivi en Médecine Physique et réadaptation ( MPR ) 

Bilan MPR pédiatrique    X X   

Bilan MPR adulte X   X  Rythme de suivi à adapter / adulte 

Radiographie du squelette X     Dépend de la ŎƭƛƴƛǉǳŜΣ ŘŜ ƭΩŃƎŜΣ ŘŜ ƭŀ ŎǊƻƛǎǎŀƴŎŜ ς Selon avis MPR / orthopédiste 

Grand appareillage enfant    X   

Grand appareillage adulte     X  

Fauteuil roulant    X X 9ƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŃƎŜ Ŝǘ ŘŜ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜ 

Chaussures orthopédiques    X   

Suivi Chirurgie Orthopédique 

Suivi orthopédique pédiatrique et adulte  X     En collaboration avec le MPR - suivi 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, préalb., iono sanguin, urée créat, 25 OH vitamine D, calcium, phosphore, 
phosphatase alcaline, magnésium.  
9ƴ Ŏŀǎ ŘΩŀƴŞƳƛŜ ƳŀŎǊƻŎȅǘŀƛǊŜ ƻǳ ŘŞƴǳǘǊƛǘƛƻƴ ǎŞǾŝǊŜ : vitamine B12, folates 

Bilan biologique spécifique X     Suivi des effets secondaires des traitements neuroleptiques, antiépileptiques, antispastiques (bilan 
hépatique, pancréatique, lipidique, glycémique, prolactine) 
.ƛƭŀƴ ŘΩŀǎǘƘŞƴƛŜ - Dosage des antiépileptiques 

Suivi Respiratoire 

Adaptation de la prise en charge respiratoire     X   Bilan respiratoire - imagerie ς bilan sanguin ς capnie - saturométrie 

Suivi Cardiologique 

ECG , Echographie cardiaque    X  9ƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŎƭƛƴƛǉǳŜ Ŝǘ ŘŜ ƭΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ 

Troubles du sommeil 

Dépistage des troubles du sommeil et des troubles 
ventilatoires nocturnes 

X     Clinique/agenda du sommeil/actimétrie/polysomnographie/oxymétrie/capnométrie transcutanée 
nocturne 

Troubles de la communication  
Fonctions cognitives  

    X 
X 

Selon besoin 
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3.2.3 Conditions de réalisation des examens paracliniques 

Les conditions de la réalisation des investigations paracliniques doivent être systématiquement interrogées, 
ŀƛƴǎƛ ǉǳŜ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ōŀƭŀƴŎŜ bénéfice-risque, selon la nature et la justification des examens 
envisagés. La famille ou les proches peuvent être associés chaque fois que possible pour faciliter la 
réalisation des examens.  
 
Les examens pouvant déboucher sur une modification de la prise en charge ou sur un traitement 
symptomatique sont à prioriser : recherche de cause de douleur dont le mode de révélation peut être un 
comportement défi, par exemple. 
 
Le développement des « consultations dédiées » permet un accès simplifié à des plateaux techniques 
ŘΩƛƳŀƎŜǊƛŜ Υ ŎǊŞƴŜŀǳȄ ŘŞŘƛŞǎΣ ǘŜƳǇǎ ŀƭƭƻƴƎŞΣ ǇǊŞƳŞŘƛŎŀǘƛƻƴ ŀŘŀǇǘŞŜΣ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŘΩǳƴ ŀƛŘŀƴǘ ŦŀƳƛƭƛŀƭΣ 
ƳŀǘŞǊƛŜƭ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ǘǊŀƴǎŦŜǊǘǎΧ /ŜǊǘŀƛƴǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ǇǊŀǘƛǉǳŞǎ ǎƻǳǎ ŀƴŜǎǘƘŞǎƛŜ ƎŞƴŞǊŀƭŜΦ ¦ƴŜ 
organisation coordonnée de plusieurs gestes loǊǎ ŘΩǳƴŜ ƳşƳŜ ŀƴŜǎǘƘŞǎƛŜ ŎƻƳƳŜƴŎŜ Ł ŞƳŜǊƎŜǊΦ 9ƭƭŜ 
permettrait de combiner une fibroscopie digestive et une consultation +/- soins dentaires par exemple. 

3.2.4 Télémédecine et nouvelles technologies 

L'objectif de la télémédecine pour les personnes polyhandicapées est 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 à des hospitalisations répétées et/ou prolongées. Ceci constitue un des grands axes de la 
stratŞƎƛŜ ǉǳƛƴǉǳŜƴƴŀƭŜ ŘŜ ƭΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƻŦŦǊŜ ƳŞŘƛŎƻ-sociale, sur le volet polyhandicap.  
Une évaluation réalisée en 2014 par le Dr. Hully, le Pr Billette de Villemeur et le CESAP dans 9 centres 
différents a permis de voir que 18% de ces patients ƴΩŀǾŀƛŜƴǘ ŀǳŎǳƴ ǎǳƛǾƛ ƴŜǳǊƻǇŞŘƛŀǘǊƛǉǳŜΣ Ŝǘ ǇŀǊƳƛ ƭŜǎ 
ŜƴŦŀƴǘǎ ŀȅŀƴǘ ǳƴ ƴŜǳǊƻǇŞŘƛŀǘǊŜ ǊŞŦŞǊŜƴǘΣ пл҈ ƴΩŀǾŀƛŜƴǘ Ŝǳ ŀǳŎǳƴŜ Ŏƻƴǎǳƭǘŀǘƛƻƴ ŀǾŜŎ ƭŜǳǊ ƳŞŘŜŎƛƴ ǊŞŦŞǊŜƴǘ 
ŀǳ ŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭΩŀƴƴŞŜ ǇǊŞŎŞŘŜƴǘŜΣ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ǇŀǊŀŘƻȄŀƭŜ ǇƻǳǊ ǳƴŜ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ŘƛǘŜ ŦǊŀƎƛƭŜ Ŝǘ Ł ǊƛǎǉǳŜΦ 

 
[ΩŞǘǳŘŜ ŘŜ la cohorte Eval-PLH française coordonnée par le Pr Billette de VIllemeur a permis de recruter 
утр ǇŀǘƛŜƴǘǎ ǎŞǇŀǊŞǎ ǇŀǊ ƭΩŃƎŜ όŜƴŦŀƴǘǎ ƧǳǎǉǳΩŁ нр ŀƴǎ bҐ545) et adultes vieillissants (N=474) sur un service 
hospitalier neuropédiatrique (Hôpital Trousseau), une entité CESAP représentant le médico-social 
ambulatoire/IME et 5 SSR dédiés au ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Řƻƴǘ п ŘŞǇŜƴŘŀƴǘǎ ŘŜ ƭΩ!t-HP. Sur les 875 patients, 400 
ǊŜƭŝǾŜƴǘ ŘŜ ƭΩŀƳōǳƭŀǘƻƛǊŜ ƻǳ ŘΩLa9 όwƻǳǎǎŜŀǳ нлм8). Elle confirme les besoins médicaux importants de ces 
patients et la lourdeur de leur prise en charge, ǉǳƛ ŀǳƎƳŜƴǘŜƴǘ ŀǾŜŎ ƭΩŃƎŜΦ  
 
La télémédecine est une nouvelle activité médicale avec une dimension écologique du soin dans le sens où 
ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǎǘ ǾǳŜ Řŀƴǎ ǎƻƴ ŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ ƘŀōƛǘǳŜƭΣ Ŝǘ ƭΩŀǾƛǎ des professionnels de santé de proximité 
partagé avec les parents et ƭŜǎ ƳŞŘŜŎƛƴǎ ŜȄǇŜǊǘǎΦ /ŜŎƛ ƭƛƳƛǘŜ ƭΩǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǘǊŀƴǎǇƻǊǘǎ ƳŞŘƛŎŀǳȄ ŎƻǶǘŜǳȄ 
et épuisants pour la personneΣ Ŝǘ ǇŀǊǘƛŎƛǇŜ Ł ƭŀ ŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ŎƻƴǘƛƴǳŜ ŘŜ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ŘŜ ǎƻƛƴǎ ŘŜ ǇǊƻȄƛƳƛǘŞΦ /Ŝǎ 
téléconsultations ne remplacent pas une consultation classique mais constituent une nouvelle activité 
médicale au bénéfice de la personne et des services de proximité qui la suivent.  
 
Une expérimentation de téléconsultations neuropédiatriques chez les enfants polyhandicapés (TLM 
polyhandicap) a été conduite entre 2015 et 2018 (co-ǇƛƭƻǘŞŜ ǇŀǊ ƭŜ /9{!t Ŝǘ ƭΩ!t-HP). Au cours de cette 
téléconsultation, les partenaires échangent de façon directe en visio-conférence, sur un réseau 
informatique sécurisé, ce qui permet de croiser les regards et de proposer ensemble un plan de soins 
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 
problème de nutrition, de sommeil, de douleurs, la préparation à une chirurgie ou une hospitalisation 
programmée. Ainsi, 70% des téléconsultations ont abouti à une adaptation thérapeutique sur prescription.   
5Ŝǎ ǎƛǘŜǎ ŘΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ǇƻǳǊ ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ŘŜ ŎŜǎ ƴƻǳǾŜƭƭŜǎ ǘŜŎƘƴƻƭƻƎƛŜǎ ŎƻƳƳŜƴŎŜƴǘ Ł ǾƻƛǊ ƭe 
jour, ils contribuent à développer des réponses spécifiques au polyhandicap.  
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3.2.5 Hospitalisations : quelques précautions à respecter  

[Ŝǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ ǎƻƴǘ ǘƻǳǘŜǎ ǎǳǎŎŜǇǘƛōƭŜǎ ŘΩşǘǊŜ ƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŞŜǎΣ ƛƭ ȅ ŀ ŘƻƴŎ ƭƛŜǳ ŘŜ ǎΩȅ 
préparer. Chaque personne polyhandicapée (par le biais des aidants familiaux ou professionnels) doit 
détenir son propre dossier médical informatisé (DMP, passeport santé ou carnet de santé spécifique).  
[Ŝ ǎŜŎǊŜǘ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ǇŀǊǘŀƎŞ ŀǳ ǎŜƛƴ ŘŜ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ŘŜ ǎƻƛƴǎΣ ǇǊise au sens de la loi Santé du 26 
janvier 2016, il englobe donc tous les professionnels travaillant avec la personne au quotidien, à domicile 
ou en établissement médico-social.  
[Ŝǎ ƻǳǘƛƭǎ ŘΩƻǊƛŜƴǘŀǘƛƻƴ ŎƻƳƳŜ ƭŜ ƭƻƎƛŎƛŜƭ ±ƛŀ ¢ǊŀƧŜŎǘƻƛǊŜ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ connus des aidants, et des 
professionnels du médico-ǎƻŎƛŀƭΣ ŀŦƛƴ ŘŜ ǘǊƻǳǾŜǊ ǊŀǇƛŘŜƳŜƴǘ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ǉǳƛ ǇƻǳǊǊŀ ŀŎŎǳŜƛƭƭƛǊ ŘŜ Ŧŀœƻƴ 
adaptée la personne en question.  

¶ Favoriser les hospitalisations programmées  
Cela ǇŜǊƳŜǘ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŀ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎ :  

- Si possible organiser des entrées directes pour des patients déjà connus/fragiles 
- ;ǘŀōƭƛǊ ƭŀ ζ ƭƛǎǘŜ Řǳ ƳŀǘŞǊƛŜƭ ŀŘŀǇǘŞ η ŀǾŜŎ ƭΩŀƛŘŀƴǘΣ ŀǾŀƴǘ ƭΩƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ 
- ±ŞǊƛŦƛŜǊ ŀǳǇǊŝǎ ŘŜ ƭΩŀƛŘŀƴǘ ǎƛ ƴŞŎŜǎǎƛǘŞ ŘΩǳƴ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ нпƘκнпƘ Ŝƴ ǾǳŜ ŘΩǳƴŜ ŎƘŀƳōǊŜ 

individuelle 
- tǊŞǇŀǊŜǊ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜ ŀǳ ŎƻƳǇƭŜǘ όŜȄ : autres enfants à la maison) 
- ¦ǘƛƭƛǎŜǊ ƭŜǎ ƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ƧƻǳǊΣ Ŝǘ ǇŀǊŦƻƛǎ ŘƛŦŦŞǊŜǊ ƭΩŜƴǘǊŞŜ ŘŜ нп ƻǳ пу heures pour accueillir le 

patient dans les meilleures conditions 
- Promouvoir les hospitalisations à domicile (HAD) chaque fois que possible pour éviter à la personne 

des transports inconfortables ou dangereux 
- Utiliser les équipes mobiles de soins chaque fois que possible comme alternative. 

¶ Conditions à respecter 
Pour tout établissemenǘ ŘŜ ǎŀƴǘŞΣ ƭΩŀŎŎǳŜƛƭ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ, et en particulier polyhandicapées, 
nécessite de respecter les recommandations HAS publiées en 2017 :  

- !ǎǎǳǊŜǊ ƭŀ ŎƻƴǘƛƴǳƛǘŞ Řǳ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ŜƴǘǊŜ ƭΩŀƳƻƴǘ Ŝǘ ƭΩŀǾŀƭ ŘŜ ƭΩƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ 
- ±ŜƛƭƭŜǊ Ł ƭΩŀŎŎŜǎǎƛōƛƭƛǘŞ au sens large 
- CŀǾƻǊƛǎŜǊ Ŝǘ ŦƻǊƳŀƭƛǎŜǊ ƭŀ ǇƭŀŎŜ ŘŜ ƭΩŀƛŘŀƴǘ 
- Changer les représentations et développer les compétences en interne 
- CŞŘŞǊŜǊ ƭŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ ŀǳǘƻǳǊ ŘΩǳƴ ǇǊƻƧŜǘ ŘŜ ŎƘŀƴƎŜƳŜƴǘ. 

5ŜǳȄ ƻǳǘƛƭǎ ƛƴǘŞǊŜǎǎŀƴǘǎ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘǎ ŘŜ ǎŀƴǘŞΣ Ŝƴ ǾǳŜ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŀ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩŀŎŎǳŜƛƭ ŘŜǎ 
ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎ ŀǳ ǎŜƛƴ ŘŜ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ : la check list ŘŜǎ ƻǳǘƛƭǎ ǇƻǳǊ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ŘŜ ŘƛǊŜŎǘƛƻƴΣ Ŝǘ 
la grille patient-traceur.  
Les établissements de santé doivent aussi permettre à tous les personnels des établissements sanitaires ou 
médico-ǎƻŎƛŀǳȄ ŘŜ ǎŜ ŦƻǊƳŜǊ ǎǳǊ ƭŀ ōƛŜƴǘǊŀƛǘŀƴŎŜ Řŀƴǎ ƭŀ ǊŜƭŀǘƛƻƴ ŘΩŀƛŘŜ Ł ƭΩŀǳǘƻƴƻƳƛŜΣ ŀŦƛƴ ŘΩşǘǊŜ ǇǊşǘs à 
accueillir les personnes, à dépister les risques et à réagir collectivement pour stopper les situations de 
maltraitance si elles sont repérées à un moment quelconque du parcours de santé de la personne 
ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ όƴƻǘŜ ŘΩƻǊƛŜƴǘŀǘƛƻƴ tƛǾŜǘŜŀǳ нлмфύ. 

¶ [ΩƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ Ŝƴ ǳǊƎŜƴŎŜ 
9ƴ Ŏŀǎ ŘΩǳǊƎŜƴŎŜΣ ƭŜǎ Şǘŀōlissements de santé doivent être prêts à réagir de façon adaptée :  
ü /ƻƴǘŀŎǘŜǊ ŘŜǎ ǊŞŦŞǊŜƴǘǎ ƻǳ ŞǉǳƛǇŜǎ ζ IŀƴŘƛŎŀǇ η ŀǳ ǎŜƛƴ ŘŜ ƭΩƘƾǇƛǘŀƭ 
ü !ǾƻƛǊ Ł ŘƛǎǇƻǎƛǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŜ ǎŜǊǾƛŎŜ ŘΩǳǊƎŜƴŎŜ une check list ŘŜ ŎŜ ǉǳΩƛƭ Ŧŀǳǘ ŞǾŀƭǳŜǊ ƻǳ ƳŜǘǘǊŜ Ŝƴ 

place rapidement lorǎǉǳΩƻƴ ǊŜœƻƛǘ ǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ polyhandicapée (cf expérience Handisanté 13) 
pour : 
- Installer immédiatement le patient sur un lit avec matelas anti-escarres 
- !ŎŎǳŜƛƭƭƛǊ ƭΩŀƛŘŀƴǘ Ŝǘ ƭǳƛ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘŜ ǊŜǎǘŜǊ Ŝƴ Ŏƻƴǘƛƴǳ ŀǳǇǊŝǎ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ 
- Évaluer la douleur, la soulager  
- ;ǘŀōƭƛǊ ǳƴ ǎŎƻǊŜ ŘŜ .ǊŀŘŜƴ όǎŜǊǘ Ł ŞǾŀƭǳŜǊ ƭŜ ǊƛǎǉǳŜ ŘΩŜǎŎŀǊǊŜύ  
- Penser à ajouter une albuminémie, pré-albuminémie, PCR/CRP (proteine C réactive) dans le 
ōƛƭŀƴ ǎŀƴƎǳƛƴ ŘΩŜƴǘǊŞŜΣ ǎƛ ŘƻǳǘŜ ǎǳǊ ƭΩŞǘŀǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭΦ 
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3.3 Recommandations particulières 

3.3.1 wŜǎǇŜŎǘŜǊ ƭŜǎ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴǎ ŘΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ 

Les personnes polyhandicapées ont parfois une homéostasie en dehors des normes habituelles. Les 
ǎƛǘǳŀǘƛƻƴǎ ƛƴƘŀōƛǘǳŜƭƭŜǎ ƭŜǎ Ǉƭǳǎ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎ ǎƻƴǘ ŘŜǎ ŎƻƴǎǘŀƴǘŜǎ ǾƛǘŀƭŜǎ Ł ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ōŀǎŜ όŀǳ repos ou durant 
ƭŜ ǎƻƳƳŜƛƭύ Ŝƴ ŘŜƘƻǊǎ ŘŜǎ ƴƻǊƳŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩŃƎŜΦ Lƭ ǇŜǳǘ ǎΩŀƎƛǊ ŘΩǳƴŜ ǘŜƳǇŞǊŀǘǳǊŜ ƛƴŦŞǊƛŜǳǊŜ Ł осϲ/Σ ŘΩǳƴŜ 
ǇǊŜǎǎƛƻƴ ŀǊǘŞǊƛŜƭƭŜ ōŀǎǎŜΣ ŘΩǳƴ Ǉƻǳƭǎ ǘǊŝǎ ƭŜƴǘΦ Lƭ Ŝǎǘ ŀǳǎǎƛ ŦǊŞǉǳŜƴǘ ǉǳŜ ƭŀ ǎŀǘǳǊŀǘƛƻƴ ǎŀƴƎǳƛƴŜ Ŝƴ ƻȄȅƎŝƴŜ 
soit inférieure à 90, voire à 85 %. Si ces constantes vitales sont régulièrement retrouvées chez une même 
personne polyhandicapée avec les mêmes valeurs hors norme, en dehors de décompensation ou de 
ƳŀƭŀŘƛŜ ƛƴǘŜǊŎǳǊǊŜƴǘŜΣ ƛƭ Ŧŀǳǘ ƭŜǎ ŀŎŎŜǇǘŜǊ ŎƻƳƳŜ ƭŀ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ de la personne.  
Lƭ Ŝǎǘ ŀǳǎǎƛ ŦǊŞǉǳŜƴǘ ǉǳŜ ƭŀ ǘŀƛƭƭŜ ǎƻƛǘ ǘǊŝǎ ƛƴŦŞǊƛŜǳǊŜ Ł ƭŀ ƴƻǊƳŀƭŜ ǇƻǳǊ ƭΩŃƎŜ ƻǳ ǉǳŜ ƭŜ ǇƻƛŘǎ ǎƻƛǘ ǘǊŝǎ 
ƛƴŦŞǊƛŜǳǊ Ł ŎŜ ǉǳƛ Ŝǎǘ ŀǘǘŜƴŘǳ ŀǳ Ǿǳ ŘŜ ƭŀ ǘŀƛƭƭŜ Ŝǘ ŘŜ ƭΩŃƎŜΦ Lƭ Ŧŀǳǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ǎΩŀǎǎǳǊŜǊΣ ƴƻǘŀƳƳŜƴǘ ǇƻǳǊ ƭŜ 
poids, que ces valeurs inhabituelles ne sont pas en rapport avec une dénutrition sévère, et vérifier les 
marqueurs biologiques de la dénutrition. Pour chaque personne, il est important de définir le poids de 
forme, qui doit devenir le poids de référence de la personne. 
Il est très importŀƴǘ ŘŜ ƴŜ Ǉŀǎ ǘŜƴǘŜǊ ŘŜ ŎƻǊǊƛƎŜǊ ŎŜǎ ǾŀƭŜǳǊǎ ŘΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ ǇƻǳǊ ǳƴ ŜƴŦŀƴǘ ŘƻƴƴŞ Ŝƴ ŎƘŜǊŎƘŀƴǘ 
par des traitements à les ramener à la norme admise. En effet, au mieux ces tentatives sont inefficaces et 
ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǊŜǘƻǳǊƴŜ Ł son Şǘŀǘ ŘΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ Řŝǎ ǉǳŜ ƭΩƻƴ ŎŜǎǎe les traitements, ou y reste malgré les 
traitements. Mais les tentatives de correction de ces valeurs anormales par rapport aux valeurs de 
référenceΣ ǇŀǊŦƻƛǎ ŀǳ ǇǊƛȄ ŘŜ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŀƎǊŜǎǎƛŦǎΣ ǊƛǎǉǳŜƴǘ ŘΩƛƴŘǳƛǊŜ ŘŜǎ ŘŞƎǊŀŘŀǘƛƻƴǎ ǎŞǾŝǊŜǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 
voire lui faire courir un risque vital. 
Il faut donc se rappeler que la maladie est parfois un nouvel équilibre homéostasƛǉǳŜ ǉǳΩƛƭ Ŝǎǘ ŘŀƴƎŜǊŜǳȄ ŘŜ 
vouloir corriger de façon intempestive, ce que Canguilhem avait bien défini dans sa thèse de médecine en 
1943, et ǉǳƛ ǊŜǎǘŜ ǇŀǊŦŀƛǘŜƳŜƴǘ ǾŀƭƛŘŜ ŀǳƧƻǳǊŘΩƘǳƛ (Canguilhem Georges, 2013). 

3.3.2 La transition enfant-adulte 

La transition enfant-adulte est un passage important pour des raisons à la fois physiques, psychologiques et 
ŘΩƻǊƎŀƴƛǎŀǘƛƻƴΦ [ŀ ǇǳōŜǊǘŞ ōƻǳƭŜǾŜǊǎŜ ƭŜǎ ŞǉǳƛƭƛōǊŜǎ ǇŀǘƛŜƳƳŜƴǘ ŎƻƴǎǘǊǳƛǘǎ Řŀƴǎ ƭΩŜƴŦŀƴŎŜΣ ƭŜǎ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜǎ 
changements de groupe, de lieu de vie, apportent des changements qui peuvent être brutaux (place dans 
ǳƴŜ a!{ Ł ǇǊŜƴŘǊŜ Řŀƴǎ ƭŜ Ƴƻƛǎ ƻǳ ƭŀ ǎŜƳŀƛƴŜ ǉǳƛ ǾƛŜƴǘΧύ Ŝǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ƛǊǊŞǾŜǊǎƛōƭŜǎ, la coordination 
médicale est parfois difficile à organiser dans le secteur « Adultes ».  
 
La recommandation SOFMER parue en 20126 et labellisée par la HAS apporte quelques éléments de 
réflexion (voir présentation schématique en début de recommandation) :  
ü Effectuer si possible les transitions médicales dans des périodes de stabilité  
ü Organiser des consultations en binôme pédiatre ς médecin Adulte 
ü Trouver le médecin traitant « Adulte η ŀǾŀƴǘ ƭŀ ǎƻǊǘƛŜ ŘŜ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ζ Enfant » et bien 

déterminer son rôle de coordination des soins 
ü 5ŞǾŜƭƻǇǇŜǊ ŘŜǎ ƻǳǘƛƭǎ ŘΩŀƛŘŜ Ł ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŀǳ ǎŜƛƴ ŘŜǎ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ŘΩŀŘƻƭŜǎŎŜƴǘǎ 
ü Définir un « programme de transition » connu du jeune, de ses parents, et des établissements 

sanitaires ou médico-sociaux concernés 
ü Développer une éducation à la santé pour de meilleures connaissance et compréhension de son 

corps par ƭΩŀŘƻƭŜǎŎŜƴǘ Ǉǳƛǎ le jeune adulte 
ü Préparer les changements administratifs et informer les parents et le jeune, en particulier sur la 

tutelle, ŀǾŀƴǘ ƭΩŃƎŜ ŘŜ му ŀƴǎ 
ü tǊƻǇƻǎŜǊ ŀǳȄ ǇŀǊŜƴǘǎ ŘΩŀŘƻƭŜǎŎŜƴǘǎ ŘŜǎ ƎǊƻǳǇŜǎ ŘŜ ǇŀǊƻƭŜ ŀǳ ǎǳƧŜǘ ŘŜ ŎŜǘǘŜ transition. 

 
6 SOFMER, Handicaps moteurs et associ®s : le passage de lôenfant ¨ lôadulte. Enjeux m®dicaux et m®dico-sociaux dans 
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 

[ΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ Ł ŘŜǎǘƛƴŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ Ŝƴ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ ǎΩŀŘǊŜǎǎŜ ŀǳȄ ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝǘ 
aux aidants qui vivent avec la personne polyhandicapée 
Les objectifs principaux des programmes d'éducation thérapeutique sont : 
ü Former les parents et aidants aux techniques de soins spécialisés qui sont nécessaires dans la vie 

quotidienne (par exemple, techniques d'aspiration nasopharyngée, soins de trachéotomie, 
ǇǊŞǾŜƴǘƛƻƴ ŘΩŜǎŎŀǊǊŜǎΣ ƎŜǎǘƛƻn de l'alimentation par voie orale ou par une gastrostomie, prévention 
des fausses routes, analyse et prise en charge de comportements douloureux) 

ü Former les parents-aidants au dépistage et à la prise en charge de situations urgentes (par exemple, 
fausse rƻǳǘŜǎΣ Şǘŀǘǎ ŘΩŀƎƛǘŀǘƛƻƴ ŀƛƎǳš), et donc à améliorer la sécurité des malades en situation de 
polyhandicap. 

 
5ƛŦŦŞǊŜƴǘǎ ǇǊƻƎǊŀƳƳŜǎ ŘΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ ǎƻƴǘ ŘŞǾŜƭƻǇǇŞǎ Ŝƴ ƳƛƭƛŜǳ ƘƻǎǇƛǘŀƭƛŜǊ όŎƻǳǊǘ ǎŞƧƻǳǊ ƻǳ 
moyen séjour). Ils sont personnalisés et adaptés à chacun des patients, à travers un contrat pédagogique 
établi avec les parents-aidants.  
Les séŀƴŎŜǎ ŘΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ ǎƻƴǘ ƻǊƎŀƴƛǎŞŜǎ Ŝƴ ƎǊƻǳǇŜ ǇƻǳǊ ŦŀǾƻǊƛǎŜǊ ƭΩŞŎƘŀƴƎŜ ŘΩŜȄǇŞǊƛŜƴŎŜǎ 
des parents-aidants, ou en individuel, en particulier lorsqǳΩƻƴ ǇǊŞǇŀǊŜ ŀǾŜŎ ƭŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎ ǳƴ ǊŜǘƻǳǊ Ł ŘƻƳƛŎƛƭŜ 
après un séjour prolongé en hospitalisation (par exemple lors ŘŜǎ ŎƘŀƴƎŜƳŜƴǘǎ ŘŜ ǎƻƴŘŜ ŘΩŀƭƛƳŜƴǘŀǘƛƻƴ ƻǳ 
ŘŜ ǘǊŀŎƘŞƻǘƻƳƛŜΣ ŘŜǎ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ŘΩǳǊƎŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ŎǊƛǎŜ ŘΩŞǇƛƭŜǇǎƛŜ ǇǊƻƭƻƴƎŞŜΣ ŘŜ ƭΩŀŘŀǇǘŀǘƛƻƴ ŘŜ 
ƭΩƻȄȅƎŞƴƻǘƘŞǊŀǇƛŜ.    
[ΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ ǎŜ Ŧŀƛǘ Ŝƴ Ŏƻƴǎǳƭǘŀǘƛƻƴ ǇƘȅǎƛǉǳŜΣ Ŝǘ ŘŜ Ǉƭǳǎ Ŝƴ Ǉƭǳǎ ƭƻǊǎ ŘŜ 
consultation en télémédecine ce qui permet une interaction étroite avec le personnel des centres médico-
sociaux dans lesquels vivent les patients en situation de polyhandicap (Gaudon P., GPF, 2015) 

3.5 Iatrogénies 

Est iatrogène tout trouble ou maladie provoqué(e) non seulement par une thérapeutique médicamenteuse, 
Ƴŀƛǎ ŀǳǎǎƛ ǇŀǊ ǘƻǳǘ ŀŎǘŜ ƳŞŘƛŎŀƭΣ ƳşƳŜ Ŝƴ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘΩŜǊǊŜǳr médicale. 

3.5.1 Iatrogénie médicamenteuse 

¶ Polymédication  
Du fait de ses pathologies multiples, la personne polyhandicapée est le plus souvent polymédicamentée. 
[ƻǊǎ ŘΩǳƴŜ ŞǘǳŘŜ ǊŞŀƭƛǎŞŜ ŀǳ /ŜƴǘǊŜ !ƴǘƻƛƴŜ ŘŜ {ǘ 9ȄǳǇŞǊȅ ŘŜ ±ŜƴŘƛƴ ƭŜ ±ƛŜƛƭ όснύ ǎǳǊ ут dossiers de 
personnes polyhandicapées enfants et adultes, nous avons retrouvé une utilisation très fréquente en 
traitements de fond de 12 classes thérapeutiques utilisées directement en rapport avec les pathologies 
rencontrées dans le polyhandicap (hors antiépileptiques étudiés par aillleurs, classement sans ordre de 
fréquence de prescriptions). 
Le tableau 1 résume pour chacune dŜǎ ŎƭŀǎǎŜǎ ƭŜǳǊ !aaΣ ƭŜǎ ǇǊŞŎŀǳǘƛƻƴǎ ŘΩŜƳǇƭƻƛ Ŝǘ ƭŜǎ ŜŦŦŜǘǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎ 
principaux observés (Annexe 4, cf en lien avec chapitre 3.5, tableau 1). 

¶ Emploi de médicaments hors AMM  
/ŜǊǘŀƛƴǎ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘǎ ǎƻƴǘ ŜƳǇƭƻȅŞǎ ƘƻǊǎ !aa ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ǎƻƛǘ ƘƻǊǎ ƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ 
ό/ƭƻƴƛŘƛƴŜύΣ ǎƻƛǘ ƘƻǊǎ ƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴ ŘΩŃƎŜ όǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ ƴƻƴ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŞŜ Řŀƴǎ ŎŜǘǘŜ ǘǊŀƴŎƘŜ ŘΩŃƎŜ ƻǳ ŦƻǊƳŜ 
galŞƴƛǉǳŜ ƴƻƴ ŀǇǇǊƻǇǊƛŞŜ ŀǾŀƴǘ с ŀƴǎ όƭŀ ¢ŞǘǊŀōŜƴŀȊƛƴŜΣ ŜƳǇƭƻȅŞŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ŘȅǎǘƻƴƛŜǎΣ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ 
recommandée avant 18 ans, alors que son bénéfice est indéniable ; dŜ ƳşƳŜ ƭŜǎ ōƛǎǇƘƻǎǇƘƻƴŀǘŜǎ ƴΩƻƴǘ 
Ǉŀǎ ŘΩ!aa ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ƴŀƛǎ ƭŜǳǊ ǳǎŀƎŜ ǊŜƭŝǾŜ ŘŜ ƭŀ ƧǳǎǘŜ ǇǊŜǎŎription) 
/ŜǊǘŀƛƴǎ ŀƴǘƛŞǇƛƭŜǇǘƛǉǳŜǎ ƴΩƻƴǘ ǳƴŜ !aa ǉǳŜ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ όtǊŞƎŀōŀƭƛƴŜύΣ ŀǇǊŝǎ мс ŀƴǎ ό[ŀŎƻǎŀƳƛŘŜύ ƻǳ мн 
ans (Perampanel, Gabitril, Gabapentine en mono thérapie de première intention).  

¶ Posologies employées parfois importantes 
Certains antidystoniques, antiépileptiques, IPP. 
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¶ Erreurs médicamenteuses possibles  
5ǳ Ŧŀƛǘ ŘŜ ƭŀ ǇƻƭȅƳŞŘƛŎŀǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ŦƻǊƳŜǎ ƎŀƭŞƴƛǉǳŜǎ ƴƻƴ ŀŘŀǇǘŞŜǎ Ł ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ŘŜǎ ŜǊǊŜǳǊǎ ŘΩŀŘƳƛƴƛǎǘŀǊǘƛƻƴ 
sont possiblesΦ [Ŝǎ ŜŦŦŜǘǎ ƛƴŘŞǎƛǊŀōƭŜǎ Ŝǘ ƭŜǎ ǇǊŞŎŀǳǘƛƻƴǎ ŘΩŜƳǇƭƻƛ de ces médicaments sont résumés dans le 
tableau 2 (Annexe 4, cf en lien avec chapitre 3.5, tableau 2). Lƭ Ŧŀǳǘ ƎŀǊŘŜǊ Ł ƭΩŜǎǇǊƛǘ ǉǳŜ ŎƘŀǉǳŜ ƳŞŘƛŎŀƳŜƴǘ 
a ses effets secondaires propres, et que leur utilisation conjointe augmentera les effets délétères, 
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 devra être réévalué très régulièrement afin de ne pas continuer une médication inutile ou 
ŜƴƎŜƴŘǊŀƴǘ ŘŜǎ ŜŦŦŜǘǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎ ǘǊƻǇ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘǎΦ [Ωƻƴ ǎŜǊŀ ŀƳŜƴŞ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ Ł ŜǎǎŀȅŜǊ ŘŜ ǎƛƳǇƭƛŦƛŜǊ ƭŜ 
traitement (antiépileptiques notamment) 
Certains effets secondaires particulièrement gênants pour le confort de la vie quotidienne de la personne 
doivent être systématiquement recherchés : constipation, rétention urinaire, sécheresse buccale, 
hypersalivation, encombrement bronchique, hypocalcémie, syndrome grippal (Annexe 4, cf en lien avec 
chapitre 3.5, tableau 2)Φ Lƭ Ŝǎǘ ŀǳǎǎƛ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŘŜ ǇǊşǘŜǊ ŀǘǘŜƴǘƛƻƴ ŀǳȄ ƘƻǊŀƛǊŜǎ ŘΩŀŘƳƛƴƛǎǘǊŀǘƛƻƴΣ 
notamment nocturnes. 

3.5.2 Iatrogénie liée aux actes médicaux 

Tout acte médical doit tenir compte de la globalité de la personne, du but recherché, des effets nuisibles 
possibles, de son retentissement dans la vie quotidienne de la personne sur son confort et sa qualité de vie, 
ŘŜ ƭΩŀǾƛǎ ŞŎƭŀƛǊŞ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ƻǳ ǊŜǎǇƻƴǎŀōƭŜǎ ƭŞƎŀǳȄΦ  
Ceci est valable notamment pour certains actes quotidiens (bien poser les indications de sondages urinaires 
intermittents par exemple), pour les indicationǎ ŘΩƛƴǘŜǊǾŜƴǘƛƻƴǎ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎŀƭŜǎΣ ǉǳƛ doivent être posées en 
équipe pluridisciplinaire : une hanche correctement centrée après chirurgie peut rester ou devenir 
douloureuse. 
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4 Parcours de vie et accompagnement 

4.1 Place de la personne et de ses proches 

4.1.1 Rôle des parents 

Pour l'enfant polyhandicapé comme pour tout enfant, les parents disposent jusqu'à la majorité de l'autorité 

parentale et ils doivent garantir la sécurité, l'hébergement, la santé, et l'éducation. Les besoins d'un enfant 

polyhandicapé sont tels que les parents vont devoir faire face au fil des années à de nombreuses exigences 

pour que les soins soient assurés. Toutes les situations peuvent être rencontrées, depuis celles où les 

parents assument la quasi-ǘƻǘŀƭƛǘŞ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎ ǇƻǳǊ ƭŜǳǊ ŜƴŦŀƴǘΣ ƧǳǎǉǳΩŁ ǳƴŜ ŘŞƭŞƎŀǘƛƻƴ ŘƻƴƴŞŜ Ł ǳƴ 

établissement sanitaire ou médico-social. Tout Řƻƛǘ şǘǊŜ Ƴƛǎ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ǇƻǳǊ ǉǳŜ ƭŜǳǊ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ǾƛŜ Ŝƴ ǎƻƛǘ 

le moins possible altérée (Rousseau 2019). 

¶ Information et accompagnement des familles 
[ΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝǘ ŘŜǎ ŦǊŝǊŜǎ Ŝǘ ǎǆǳǊǎ ǘƻǳǘ ŀǳ ƭƻƴƎ Řǳ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǊŜǎǘŜ ǳƴŜ ƻōƭƛƎŀǘƛƻƴ 
légŀƭŜ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎΣ ŎƻƳƳŜ ǇƻǳǊ ǘƻǳǘ ŜƴŦŀƴǘΦ [Ŝǎ ŜȄǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ Ł ŦƻǳǊƴƛǊ ŀǳ ǎǳƧŜǘ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ 
polyhandicapé sont plus complexes et nécessitent des contacts fréquents, et chaque étape doit être pensée 
pour le plus grand bien-şǘǊŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ 9ǘ ōƛŜƴ sûr, quelles qu'en soient les modalités, le maintien de 
relations parents - polyhandicapé devenu adulte est bénéfique tant que cela est possible, même si le 
ǇŀǊŎƻǳǊǎ ŘŜ ǾƛŜ ǎΩŜŦŦŜŎǘǳŜ Ŝƴ ƳŀƧƻǊƛǘŞ ƘƻǊǎ Řǳ ŘƻƳƛŎƛƭŜ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΦ  
[Ŝ ǇǊƻŎŜǎǎǳǎ ŘΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ Ŝǘ ŘΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ƴŜ ǇŜǳǘ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴ ǇǊƻǘƻŎƻƭŜ 

stéréotypé, car les situations sont multiples : pendant la grossesǎŜΣ ŀǳ ŘŞŎƻǳǊǎ ŘΩǳƴ ŞǇƛǎƻŘŜ ŀƛƎǳ, après un 

ŀŎŎƻǳŎƘŜƳŜƴǘ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜΧ, rien ne peut être systématisé. Les nouvelles pouvant gŞƴŞǊŜǊ ŘŜ ƭΩƛƴǉǳƛŞǘǳŘŜΣ 

ǾƻƛǊŜ ŘŜ ƭΩŀƴƎƻƛǎǎŜΣ ǎƻƴǘ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜǎ Ŝǘ ŘƛǾŜǊǎŜǎ Řŀƴǎ ƭŀ ǾƛŜ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞΣ Ŝǘ ŎƘŀǉǳŜ ǇŀǊŜƴǘ ŀ 

sa façon de les « entendre ηΣ Ǉǳƛǎ ŘŜ ƭŜǎ ŎƻƳǇǊŜƴŘǊŜ Ŝǘ ŘΩŀǎǎǳƳŜǊ ƭŜǎ ŎƘƻƛȄ ŘŞǘŜǊƳƛƴŀƴǘǎ ǇƻǳǊ ƭŜ ŘŜǾŜƴƛǊ 

ŘŜ ƭŜǳǊ ŜƴŦŀƴǘΧ [Ŝǎ parents et la fratrie doivent être soutenus, comme le recommande la circulaire 

DHOS/DGS/DGAS N°2002-239 du 18 avril 2002. 

tŀǊ ŎƻƴǘǊŜΣ ƭŀ ǇǊŞƻŎŎǳǇŀǘƛƻƴ ŎƻƴǎǘŀƴǘŜ Řǳ ƳŞŘŜŎƛƴ Řƻƛǘ şǘǊŜ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜΣ ǇŀǊ ƭŜ 

ǇŜǊǎƻƴƴŜƭ ŘŜ ǇǊƻȄƛƳƛǘŞ ŘΩŀōƻǊŘΣ ǉǳƛ doit être informé si des annonces ont été réalisées, et par les 

ǇǎȅŎƘƻƭƻƎǳŜǎ Ł ŘƛǎǇƻǎƛǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭŜ ǎŜǊǾƛŎŜ ƘƻǎǇƛǘŀƭƛŜǊ ƻǳ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ƳŞŘƛŎƻ-social. Cet 

ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ Řƻƛǘ ǎŜ ǇƻǳǊǎǳƛǾǊŜ ǎƛ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǎǘ Ł ŘƻƳƛŎƛƭŜΣ ƭŜǎ ƳƻŘŀƭƛǘŞǎ ŘƻƛǾŜƴǘ şǘǊŜ ŎƻƴœǳŜǎ ŀvec les 

parents au fur et à mesure des besoins.  

Il semble que les parents doivent rester en quelque sorte les maitres du temps dans ces processus. Chacun 

Řƛǘ ǇŀǊ ǎŜǎ ǉǳŜǎǘƛƻƴǎ ǳƴŜ ǇŀǊǘƛŜ ŘŜ ƭŀ ǾŞǊƛǘŞ ǉǳΩƛƭ ǇŜǳǘ ŜƴǘŜƴŘǊŜ ŀǳƧƻǳǊŘΩƘǳƛΣ Ŝǘ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ǇǊend 

ǘƻǳǘ ǎƻƴ ǎŜƴǎ ƭƻǊǎǉǳŜ ƭŜ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭ ǊŜŦƻǊƳǳƭŜ ŎŜ ǉǳƛ ǾƛŜƴǘ ŘΩşǘǊŜ ŘƛǘΣ avec ses mots de professionnel, ce 

ǉǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ŀǳȄ ǇŀǊŜƴǘǎ ŘΩŀƭƭŜǊ ŜƴŎƻǊŜ ǳƴ ǇŜǳ Ǉƭǳǎ ƭƻƛƴΣ Ŝǘ ŀƛƴǎƛ ŘŜ ǇǊƻŎƘŜ Ŝƴ ǇǊƻŎƘŜ ǇƻǳǊǊŀƛǘ-on dire, les 

explications sont adaptées et de plus en plus complètes (Juzeau, Husse, 2010).  

[Ŝǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ǎƻƴǘ ǎƻǳǾŜƴǘ Ŝƴ ŀǘǘŜƴǘŜ ŘΩǳƴ ǇǊƻƴƻǎǘƛŎΧ aŀƛǎΣ ƳşƳŜ ŀǾŜŎ ƭΩŜȄǇŞǊƛŜƴŎŜΣ ŀǳŎǳƴ ƳŞŘŜŎƛƴ ƴŜ 

peut se risquer à définir ce qui va advenir de cet enfant (Tezenas du Montcel, 2017). Et finalement ce qui 

est imǇƻǊǘŀƴǘ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΣ ŎΩŜǎǘ ŘΩŀǾƻƛǊ ǉǳŜƭǉǳΩǳƴ Ł ǉǳƛ ǘŞƭŞǇƘƻƴŜǊΣ Ł ǉǳƛ ǇŀǊƭŜǊ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ŎƻǳǇ ŘǳǊ ƻǳ 

de confrontation avec la « violence des apparences » (Zucman, 1998)  

[ΩŜǎǎŜƴǘƛŜƭ Ŝǎǘ ŘŜ ŘƻƴƴŜǊ Ł ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǳƴŜ ǾƛŜ ŘΩŜƴŦŀƴǘΣ Ŝǘ ŘΩƛƴǎƛǎǘŜǊ ƭŁ-dessus auprèǎ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ǇƻǳǊ ǉǳΩƛƭǎ 

ǇǳƛǎǎŜƴǘ ŀǇǇƻǊǘŜǊ Ł ƭŜǳǊ ŜƴŦŀƴǘ ƭΩŀƳƻǳǊ Ŝǘ ƭŜ ōƻƴƘŜǳǊ ǉǳΩƛƭǎ ǇŜǳǾŜƴǘ ƭǳƛ ŘƻƴƴŜǊΦ Donner des perspectives à 

ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜ ŘŜ Ŧŀœƻƴ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜΣ Řŀƴǎ ƭŀ Ŧŀœƻƴ ŘŜ ŘƛǊŜ ƭŜǎ ŎƘƻǎŜǎΧ ŀǳ ǎǳƧŜǘ ŘŜǎ ƭƻƛǎƛǊǎΣ ŘŜ ƭŀ 

« scolarisation », de la vie de famille, etc (Juzeau, Husse, 2010). 

¶ La fratrie 
Deux cas de figure se présentent : soit ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ Ŝǎǘ ƭΩŀƞné, la situation est déjà connue avant 

ƭŀ ƴŀƛǎǎŀƴŎŜ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎΣ ǎƻƛǘ ƛƭ ŀǊǊƛǾŜ ŀǇǊŝǎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎΣ Ŝǘ ƭŜ ǎŞƛǎƳŜ ǉǳΩŞǾƻǉǳŜƴǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ƭŜǎ 

parents retentit alors sur toute la fratrie.  
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Pour les autres enfants, les parents essaient le plus souvent de mener une vie « la plus normale possibleΧ » 

ǘƻǳǘ Ŝƴ ǎŀŎƘŀƴǘ ǘǊŝǎ ōƛŜƴ ǉǳŜ ŎƘŀŎǳƴ ŀǳǊŀ Ł ǎΩŀŘŀǇǘŜǊ ŘŀǾŀƴǘŀƎŜ ǉǳŜ Řŀƴǎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎΣ Ŝǘ ǉǳŜ ƭŀ 

ŎǳƭǇŀōƛƭƛǘŞ ǇŀǊ ǊŀǇǇƻǊǘ ŀǳȄ ŦǊŝǊŜǎ Ŝǘ ǎǆurs guette toujours les parents. « Lƭ ƴΩȅ ŀ Ǉŀǎ ŘŜ ŎƘƻƛȄ ǳƴƛǉǳŜ ƻǳ 

aōǎƻƭǳƳŜƴǘ ƳŜƛƭƭŜǳǊ ǉǳΩǳƴ ŀǳǘǊŜΦ » (Tezenas du Montcel, 2017). 

[ΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŀǳǘǊŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ Řƻƛǘ ŜƭƭŜ ŀǳǎǎƛ şǘǊŜ ƭŀ Ǉƭǳǎ ŎƭŀƛǊŜ Ŝǘ ƭŀ Ǉƭǳǎ ŀŘŀǇǘŞŜ ǇƻǎǎƛōƭŜΣ et 

déculpabilisante, notamment pour les plus jeunes. Elle sera revue chaque fois que nécessaire, lors des 

questions qui doivent rester la source de vraies réponses. La réponse juste varie selon les personnalités, 

ŎŜƭƭŜǎ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝǘ ŎŜƭƭŜ ŘŜ ŎƘŀǉǳŜ ŜƴŦŀƴǘΣ Ŝǘ ƭŜǎ ŦǊŝǊŜǎ Ŝǘ ǎǆǳǊǎ ƻƴǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ ǘŜƴŘŀƴŎŜ Ł ŎŀŎƘŜǊ ƭŜǳǊǎ 

propres difficultés pour protéger leurs parents. 

 

¦ƴ Ƴƻǘ ǎǳǊ ƭŜǎ ǊŜƭŀǘƛƻƴǎ ŀƳƛŎŀƭŜǎΣ Řƻƴǘ ōŜŀǳŎƻǳǇ ǎΩŞƭƻƛƎƴŜƴǘΣ Ƴŀƛǎ ŀǳǎǎƛ ōŜŀǳŎƻǳǇ ǎŜ ŎǊŞŜƴǘ Ł ǘǊŀǾŜǊǎ ƭŜǎ 

épreuves, de même que pour la famille élargie : parents et professionnels savent bien aussi à quel point des 

amitiés solides sont nées de la situation si particulière de cet enfant, au travers des hospitalisations, des 

ǊŜƴŎƻƴǘǊŜǎ ŀǎǎƻŎƛŀǘƛǾŜǎΧ ό¢ŜȊŜƴŀǎ Řǳ aƻƴǘŎŜƭΣ нлмтύΦ 

¶ Les parents vieillissants 
Du fait de l'augmentation de la durée de vie des personnes polyhandicapées, les parents peuvent être 

confrontés à ne plus faire face au maintien du lien parental ou de plus en plus difficilement, ou même 

disparaître avant leur enfant. Cette situation pose de nouveaux problèmes à la fois pour le sujet 

polyhandicapé et pour ses parents (Desenfant, 2010). 

Lorsque la personne est prise en charge dans un établissement, les routines des visites et de l'accueil au 

domicile des parents (week-end, vacances) se modifient ou parfois sont rompues. Ce déséquilibre affectif 

est préjudiciable à l'équilibre complexe et fragile qui s'était constitué au fil du temps pour la personne 

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

l'angoisse du temps qui passe, vont en souffrir encore plus en s'en occupant moins et à 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 à un autre membre de la famille est une évolution logique mais il peut 

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

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

4.1.2 La personne polyhandicapée elle-même  

¶ [ΩŜƴŦant polyhandicapé 
5ŝǎ ǎŀ ǇŜǘƛǘŜ ŜƴŦŀƴŎŜΣ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŀǇǇǊŜƴŘ ŘŜ ǎŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ǳƴŜ ŦƻǳƭŜ ŘŜ ŎƘƻǎŜǎΣ Ł ƭŀ Ŧƻƛǎ ǇŀǊ ƛƳƛǘŀǘƛƻƴΣ Ƴŀƛǎ 
aussi par les échanges et la communication toujours active des parents. Peu à peu, il doit apprendre à gérer 
comme tout enfant la frustration, qui est ǇǊƻōŀōƭŜƳŜƴǘ Ǉƭǳǎ ƛƴǘŜƴǎŜ ǉǳŜ ŎƘŜȊ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎΣ Ŝǘ ǾŀǊƛŀōƭŜ 
selon la qualité de vie des parents, qui lui envoient des messages non verbaux et verbaux positifs ou non.  
[ΩƛƴŎƭǳǎƛƻƴ Řŀƴǎ ǳƴŜ ŎƻƭƭŜŎǘƛǾƛǘŞΣ ŎǊŝŎƘŜΣ ƎŀǊŘŜǊƛŜ ƻǳ ŞŎƻƭŜΣ Ŝǎǘ ǳƴŜ ǎƻǳǊŎŜ ŘΩŜƴǊƛŎƘƛǎǎŜƳŜƴǘ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ 
car des rencontres avec ses pairs naissent des expériences nouvelles et des apprentissages de vie et de 
ŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜǎΦ /Ŝǎ ƛƴŎƭǳǎƛƻƴǎ ǎƻƴǘ ƭΩƻŎŎŀǎƛƻƴ ŘŜ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜǊ ƭΩŞǾŜƛƭ ǎŜƴǎƻǊƛƳƻǘŜǳǊ Ƴŀƛǎ ŀǳǎǎƛ ƭŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ 
ŎƻƎƴƛǘƛǾŜǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ ŘŜ ƭǳƛ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘΩŀǇǇǊŜƴŘǊŜ Ł ƭŜǎ ŦŀƛǊŜ ŘŞŎƻǳǾǊƛǊ ŀǳȄ ŀŘǳƭǘŜǎ ǇŀǊ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ƳƻȅŜƴǎ 
Ƴƛǎ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ Řŀƴǎ ŎŜ ōǳǘΦ 5ŜǇǳƛǎ ŘŜ ƴƻƳōǊŜǳǎŜǎ ŀƴƴŞŜǎ, ƭΩƛƴŎƭǳǎƛƻƴ ŘŜǎ ƧŜǳƴŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ ƘŀƴŘƛŎŀǇŞǎ Řŀƴǎ 
ƭŜǎ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ŘŜ ƭŀ ǇŜǘƛǘŜ ŜƴŦŀƴŎŜ Ŧŀƛǘ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩŞǘǳŘŜǎ ǉǳƛ ƳƻƴǘǊŜƴǘ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀǎǇŜŎǘǎ ǇƻǎƛǘƛŦǎ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 
Ŝǘ ǎŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ŘŜ ŎŜ ǘȅǇŜ ŘΩŀŎŎǳŜƛƭ ό/Φ ½ŀƻǳŎƘŜ DŀǳŘǊƻƴ нлмсύ. 
wŀǇǇŜƭƻƴǎ ǉǳŜ ƭŜ ŘǊƻƛǘ Ł ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ Ŝǎǘ ƭǳƛ ŀǳǎǎƛ ƛƴǎŎǊƛǘ Ł ƭŀ Ŧƻƛǎ Řŀƴǎ ƭŀ /ƻƴǾŜƴǘƛƻƴ ŘŜǎ ŘǊƻƛǘǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ 
dans la loi qui régit les établissements médico-sociaux (loi 2002-н Řǳ н ƧŀƴǾƛŜǊ нллн ǎǳǊ ƭΩŀŎǘƛƻƴ ǎƻŎƛŀƭŜ Ŝǘ 
médico-sociale).  De nombreuses associations et établissements veillent à faire évoluer sans cesse ce droit 
Ł ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ Ŝǘ ƭΩŀǇǇǊŜƴǘƛǎǎŀƎŜΣ ŎƻƳƳŜ ƻƴ ƭŜ ŎƻƴǎǘŀǘŜ Řŀƴǎ ƭŜǳǊs écrits, et dans les démarches en cours 
ǇƻǳǊ ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ƛƴŎƭǳǎƛǾŜ Řŀƴǎ ŘŜ ƴƻƳōǊŜǳǎŜǎ ǊŞƎƛƻƴǎ ŘŜ CǊŀƴŎŜ ό!Φ .ŀǘŀƛƭƭŜ нлммύΦ [Ŝǎ ŜƴŦŀƴǘǎ Ŝǘ 
adolescents polyhandicapés peuvent être pris en charge dans un système avec scolarisation adaptée. 
[ΩŀǾŀƴǘŀƎŜ ŘŜ ŎŜ ǘȅǇŜ ŘŜ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ Ŝǎǘ ƭΩŀŎŎŝǎ Ł ŘŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ ǇŞŘŀƎƻƎƛǉǳŜǎ ƛƴǘŞǊŜǎǎŞŜǎ Ŝǘ formées, 
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avec des effectifs plus réduits ǉǳΩŜƴ ǎŎƻƭŀǊƛǘŞ ƻǊŘƛƴŀƛǊŜΦ /Ŝ ǎȅǎǘŝƳŜ ǇŜǊƳŜǘ ŞƎŀƭŜƳŜƴǘ ŘŜ ƳƛŜǳȄ ǎΩŀŘŀǇǘŜǊ 
au ǊȅǘƘƳŜ Ŝǘ ŀǳȄ ǎƻƛƴǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΣ grâce à une scolarisation adaptée. 

¶ [ΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ 
Bien entendu la personne polyhandicapée, compte-tenu de toutes les difficultés de communication 
ŘŞŎǊƛǘŜǎΣ ǎŜƳōƭŜ ōƛŜƴ ƭƻƛƴ ŘΩǳƴŜ ŎƻƳǇǊŞƘŜƴǎƛƻƴ ŘŜ ǎŀ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴΣ Ŝǘ ƭΩŀǎǎƻŎƛŜǊ Ł ƭΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ ŘŜ ǎƻƴ ǇǊƻƧŜǘ 
de vie semble une entreprise difficile. Cependant les textes (loi 2002-н Řǳ н ƧŀƴǾƛŜǊ нллн ǎǳǊ ƭΩŀŎǘƛƻƴ ǎƻŎƛŀƭŜ 
et médico-ǎƻŎƛŀƭŜΣ ŘŞŎǊŜǘ Řǳ ф Ƴŀƛ нлмтύ Ŝǘ ƭΩŀǇǇǊŞƘŜƴǎƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ŎƻƳƳŜ şǘǊŜ ƘǳƳŀƛƴ ǇŜǳǾŜƴǘ 
indiquer que des voies doivent être mises en place : adaptation de la communication, explications par 
différents canaux, et appropriation par la personne de ses choix, du plus intime au plus concret, du choix de 
ses voisins de chambre Ł ǎŜǎ ǇǊŞŦŞǊŜƴŎŜǎ ŀƭƛƳŜƴǘŀƛǊŜǎ ƻǳ ŘΩŀŎǘƛǾƛǘŞǎΣ Ŝƴ ǇǊŜƴŀƴǘ Ŝƴ ŎƻƳǇǘŜ ǎŜǎ ǇǊŞŦŞǊŜƴŎŜǎ 
ŀŦŦŜŎǘƛǾŜǎΣ ǎŜǎ ōŜǎƻƛƴǎ ǇǊƛƳŀƛǊŜǎ Ŝǘ ǎŜǎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ŘΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴΦ  
De nombreux établissements prennent acte de ces obligations légales et leur donnent vie au quotidien, 
ƎǊŃŎŜ ŀǳȄ ǇǊƻƎǊŝǎ ǊŞŀƭƛǎŞǎ Řŀƴǎ ƭΩƻōǎŜǊǾŀǘƛƻƴΣ ƭŀ ŎƻƴƴŀƛǎǎŀƴŎŜ Ŝǘ ƭΩŞŘǳŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ 
polyhandicapées (Rofidal T., 2017). 

4.2 Mesures de protection et prise de décisions 

4.2.1 [ΩŜƴŦŀƴǘ 

Il est peu fréquent qu'un enfant justifie d'une mesure légale de protection, puisque ses parents sont 

naturellement ses représentants légaux. Néanmoins cela est possible si ses 2 parents sont décédés ou s'ils 

font l'objet tous les 2 d'un retrait de l'autorité parentale. 

Dès lors, après saisine du juge des tutelles, celui-ci constitue et préside un conseil de famille d'au moins 4 

membres, choisis en fonction de l'intérêt de l'enfant.  Ce conseil désigne parmi ses membres un tuteur et 

un subrogé tuteur chargé de surveiller la gestion du tuteur. Le conseil de famille est chargé de régler les 

conditions générales de l'entretien et de l'éducation du mineur, il délibère par vote à la majorité (le tuteur 

ne vote pas). Si personne ne peut assurer la tutelle, celle-ci est confiée aux services du Département. 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 à un seul 

ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΣ ƭΩŀǳǘǊŜ ǇŀǊŜƴǘ étant déchu de son autorité parentale, dans le cas où des risques de 

maltraitance ont été repérés par le juge.  

4.2.2 [ŀ ǘǳǘŜƭƭŜ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 

Aux termes du code civil, la protection juridique des majeurs est un devoir des familles et de la collectivité 

publique. 5ŝǎ ƭΩŃƎŜ ŘŜ му ŀƴǎΣ ƭŀ ƴŞŎŜǎǎƛǘŞ ŘΩǳƴŜ ǘǳǘŜƭƭŜ ǎΩƛƳǇƻǎŜ ŘƻƴŎ Ŝƴ ǇǊƛƴŎƛǇŜΣ Ƴŀƛǎ ŀǎǎŜȊ 

fréquemment les parents continuent pendant plusieurs années à gérer les affaires de leur fils/fille sans 

avoir fait les démarches pour une tutelle, car les démarches sont longues et impliquent une distance par 

rapport à cet enfant, et parfois, si la situation familiale est complexe, ils peuvent avoir peur de raviver des 

conflits.  

[Ŝ ǘǳǘŜǳǊ Řƻƛǘ Ł ƭŀ Ŧƻƛǎ ǊŜǎǇŜŎǘŜǊ ƭΩŀǳǘƻƴƻƳƛŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇǊƻǘŞƎŞŜ Ŝǘ ǎŀ ǾƻƭƻƴǘŞΣ ǘƻǳǘ Ŝn prenant des 

ŘŞŎƛǎƛƻƴǎ Ł ǎŀ ǇƭŀŎŜ ǎŀƴǎ ǊƛǎǉǳŜǊ ŘŜ ƭϥƛƴŦŀƴǘƛƭƛǎŜǊ Ǉƭǳǎ ǉǳŜ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜΦ Lƭ ǎΩŀƎƛǘ ŘΩǳƴŜ Ƴƛǎǎƛƻƴ ƘȅōǊƛŘŜ ŜƴǘǊŜ 

travail social et auxiliaire de justice, ce qui ne va pas sans questionnements éthiques (lois du 3 janvier 1968 

et du 5 mars 2007)7 . 

Par ailleurs même en cas de protection juridique, il y a souvent une interaction de la famille (harmonieuse 

ou non) avec les acteurs des établissements médico-sociaux qui bien souvent prennent en charge la 

personne polyhandicapée.  

En pratique la mesure de protection doit être demandée au juge des tutelles qui va d'une part choisir le 

type (habilitation familiale, et souvent tutelle 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 l'enfance 

https://www.service-public.fr/particuliers/glossaire/R12897
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(économique / sociale) et le mandataire (familial, service mandataire, mandataire individuel, préposé 

d'établissement). Les juges confient souvent la tutelle aux parents, qui peuvent parfois ƭΩexercer 

conjointement.  Dans certains cas, la tutelle est confiée à une association spécifique, et est exercée par des 

mandataires profeǎǎƛƻƴƴŜƭǎΣ ǎƛ ƭŜ ƧǳƎŜ ƭΩŜǎǘƛƳŜ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ.  

Le mandataire doit rendre des comptes au juge des tutelles. Lorsque le mandat est confié à un membre de 

la famille, celui-ci peut être aidé par le Service Régional d'Information et Soutien des Tuteurs Familiaux 

(SRISTF). 

Un site internet national est en cours de construction par le ministère de la Solidarité et de la Santé, il est 
ŘŜǎǘƛƴŞ ŀǳȄ ŦŀƳƛƭƭŜǎ ǉǳƛ ǎΩƛƴǘŜǊǊƻƎŜƴǘ ǎǳǊ ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ŘΩǳƴŜ ǘǳǘŜƭƭŜ ǇƻǳǊ ƭŜǳǊ ǇǊƻŎƘŜΦ Il sera fonctionnel 
en 2020.  

4.2.3 La prise de décisions sanitaires (opérations)  

[ŀ ǘǳǘŜƭƭŜ ŎƻƴŎŜǊƴŜ ŘΩŀōƻǊŘ ƭŀ ƎŜǎǘƛƻƴ ŘŜǎ ōƛŜƴǎΣ Ƴŀƛǎ ƭŀ ǇǊƛǎŜ ŘŜ ŘŞŎƛǎƛƻƴǎ ƳŞŘƛŎŀƭŜǎ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜǎ ǇƻǎŜ ǇŀǊŦƻƛǎ 

problème. Le tuteur peut être missionné aussi par le juge pour représenter la personne elle-même, si celle-

ci Ŝǎǘ Řŀƴǎ ƭΩƛƴŎŀǇŀŎƛǘŞ ŘŜ ŘƻƴƴŜǊ ǳƴ ŎƻƴǎŜƴǘŜƳŜƴǘ ŞŎƭŀƛǊŞΦ  

aŀƛǎ ƭΩŀŘƘŞǎƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ł ǘƻǳǘŜ ŘŞŎƛǎƛƻƴ ƳŞŘƛŎŀƭŜ Řƻƛǘ ǘƻǳƧƻǳǊǎ şǘǊŜ ǊŜŎƘŜǊŎƘŞŜΣ Ŝǘ ƭΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ 

adaptée doit toujours lui être fournie. 

4.3 Allocations liées au polyhandicap 

En cas de polyhandiŎŀǇ ŀǾŞǊŞΣ ƭŜ ǘŀǳȄ ŘΩƛƴŎŀǇŀŎƛǘŞ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝǎǘ ǎǳǇŞǊƛŜǳǊ Ł ул҈Σ ǉǳŜƭ ǉǳŜ ǎƻƛǘ ƭΩŃƎŜΣ 

Ŝǘ ŘƻƴŎ ƭŜǎ ŀƭƭƻŎŀǘƛƻƴǎ ŎƻƳƳŜ ƭΩ!99I ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ƭΩ!!I ǇƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǎƻƴǘ ŀŎǉǳƛǎŜǎ ŘŜ ŘǊƻƛǘΦ [ŀ 

ŎƘŀǊƴƛŝǊŜ ƻōƭƛƎŞŜ ǇƻǳǊ ƭŜ ǇŀǎǎŀƎŜ ŀǳ ǎȅǎǘŝƳŜ ŘŜǎ ŀŘǳƭǘŜǎ Ŝǎǘ ƭΩŀƴƴiversaire des 20 ans Υ ƧǳǎǉǳΩŁ нл ŀƴǎΣ ŎŜ 

ǎƻƴǘ ƭŜǎ ŀƭƭƻŎŀǘƛƻƴǎ ǇƻǳǊ ŜƴŦŀƴǘǎ ǉǳƛ ǎΩŀǇǇƭƛǉǳŜƴǘΣ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘŜ ŎŜǘ ŀƴƴƛǾŜǊǎŀƛǊŜΣ ŎΩŜǎǘ ƭŜ ǎȅǎǘŝƳŜ ŀŘǳƭǘŜ ǉǳƛ 

prend le relais.  

4.3.1 [ΩŜƴŦŀƴǘΣ ŘŜ л Ł нл ŀƴǎ 

¶ [Ω!ƭƭƻŎŀǘƛƻƴ ǇƻǳǊ 9ŘǳŎŀǘƛƻƴ ŘΩǳƴ 9ƴŦŀƴǘ IŀƴŘƛŎŀǇŞ ό!99Iύ 
9ƴ Ǉƭǳǎ ŘŜ ƭΩ!99IΣ ŘŜǎ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘǎ ǇŜǳǾŜƴǘ şǘǊŜ ŀŎŎƻǊŘŞǎ :  
ü Les compléments pour frais seront évalués en fonction du niveau de dépenses, avec un barème issu 
ŘŜǎ ŘŞŎǊŜǘǎ ŘΩŀǇǇƭƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ƭƻƛ ŘŜ нллр8 ;  

ü Les compléments pour réduction du temps de travail des parents seront attribués en fonction de la 
réduction liée au handicap, qui peut évoluer selon les orientations, les places disponibles en 
ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘΧ Ŝǘ ƭŜǎ ŎƘƻƛȄ ŘŜ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜΣ ƻǳ ǇƻǳǊ ŜƳōŀǳŎƘŜ ŘΩǳƴŜ ǘƛŜǊŎŜ-personne rémunérée 
pendant le temps de travail des parents ;  

ü Le sixième complément ne peut être attribué que si ƭŀ ǇǊŞǎŜƴŎŜ ŀŎǘƛǾŜ ŘΩǳƴŜ ǘƛŜǊŎŜ-personne est 
ǊŜǉǳƛǎŜ ƴǳƛǘ Ŝǘ ƧƻǳǊΣ ǉǳŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ Řŀƴǎ ǳƴ ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ Ǉƭǳǎ ŘŜ п ŘŜƳƛ-journées par 
ǎŜƳŀƛƴŜΣ Ŝǘ ǉǳΩƛƭ ȅ ŀ ǊŞŘǳŎǘƛƻƴ Řǳ ǘemps de tǊŀǾŀƛƭ ƻǳ ŜƳōŀǳŎƘŜ ŘΩǳƴŜ ǘƛŜǊŎŜ-personne pour 
ǎΩƻŎŎǳǇŜǊ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘΦ 

¶ La Prestation de Compensation du HŀƴŘƛŎŀǇ όt/Iύ ǇƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 
9ƭƭŜ ƴŜ ǇŜǳǘ şǘǊŜ ŀǘǘǊƛōǳŞŜ ǉǳŜ ǎƛ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳǾǊŜ ŘǊƻƛǘ ŀǳ ŎƻƳǇƭŞƳŜƴǘ ŘΩ!99I Ŝǘ ǎƛ ŎŜǊǘŀƛƴŜǎ ŘŞǇŜƴǎŜǎ 

ǎΩŀǾŝǊŜƴǘ ƭƛŞŜǎ ŀǳ ƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǘ ŀǾŜŎ ǊŜǎǘŜ Ł ŎƘŀǊƎŜ ƛƳǇƻǊǘŀƴǘΣ Ŝǘκƻǳ ŘŞǇŜƴǎŜǎ ŘŜ ƎŀǊŘŜ ŘΩŜƴŦŀƴǘ Ł ŘƻƳƛŎƛƭŜΦ 

/ΩŜǎǘ ǎƻǳǾŜƴǘ ƭŜ Ŏŀǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǉǳƛ ƎǊŀƴŘƛǘΦ  

Les parents auront toujours le choix entre la solution des compléments ou de la PCH, qui doivent être 

ŎƘƛŦŦǊŞŜǎ ǘƻǳǘŜǎ ƭŜǎ ŘŜǳȄ ǇŀǊ ƭŀ a5tI ƭƻǊǎ ŘΩǳƴŜ ŘŜƳŀƴŘŜ ŘŜ t/I 9. 

 
8 Dossiers législatifs - Echéancier - LOI n° 2005-102 du 11 février 2005 pour l'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=   
9 La prestation de compensation du Handicap (PCH) pour lôadulte - https://www.service-
public.fr/particuliers/vosdroits/F14202 

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


Texte du PNDS Générique Polyhandicap 

DéfiScience - Filière Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement ï 11 mai 2020 
86 

9ƴ ŎŜ ǉǳƛ ŎƻƴŎŜǊƴŜ ƭŜǎ ǎǳǊŎƻǶǘǎ ŘΩŀƳŞƴŀƎŜƳŜƴǘ Řǳ ƭƻƎŜƳŜƴǘ ƻǳ Řǳ ǾŞƘƛŎǳƭŜΣ ŎŜƭŀ Ŏƻƴǎǘƛǘue le volet 3 de la 

PCH, qui peut être attribué en sus du complément pour frais ou réduction du temps de travail. 

4.3.2 [ΩŀŘǳƭǘŜ Ł ǇŀǊǘƛǊ ŘŜ нл ŀƴǎ  

¶ LΩ!ƭƭƻŎŀǘƛƻƴ ǇƻǳǊ !ŘǳƭǘŜ IŀƴŘƛŎŀǇŞ ό!!Iύ 
[Ŝ ǘŀǳȄ ŘΩƛƴŎŀǇŀŎƛǘŞ ŘŜ ул҈ ŀǘǘǊƛōǳŞ Ł ǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ƭǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ŘŜ ǘƻǳŎƘŜǊ ƭΩ!!I ǎƛ ŜƭƭŜ Ǿƛǘ 

ƘƻǊǎ ŘΩǳƴ ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ŘΩƘŞōŜǊƎŜƳŜƴǘΦ [ƻǊǎ ŘΩǳƴ ŀŎŎǳŜƛƭ à temps complet en Ƴŀƛǎƻƴ ŘΩŀŎŎǳŜƛƭ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎŞe,  

ǎŜǳƭŜ ǳƴŜ ǇŀǊǘƛŜ ŘŜ ƭΩ!!I Ŝǎǘ ǾŜǊǎŞŜ ǎǳǊ ƭŜ ŎƻƳǇǘŜ ōŀƴŎŀƛǊŜ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ όŜǘ ŘƻƴŎ ƎŞǊŞŜ ǇŀǊ ƭŜ ǘǳǘŜǳǊ ǎƛ ƭŀ 

mesure est prononcée). 9ƴ Ŏŀǎ ŘΩƘŞōŜǊƎŜƳŜƴǘ Ŝƴ ŦƻȅŜǊ ŘŜ ǾƛŜΣ ƳŞŘƛŎŀƭƛǎŞ ƻǳ ƴƻƴΣ ƭΩ!!I Ŝǎǘ ǾŜǊǎŞŜ Ł ƭŀ 

ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǉǳƛ Řƻƛǘ Ŝƴ ǊŜǾŜǊǎŜǊ ǳƴŜ ǇŀǊǘ Ł ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘΦ  

¶ La Prestation de CƻƳǇŜƴǎŀǘƛƻƴ Řǳ IŀƴŘƛŎŀǇ όt/Iύ ǇƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ 
[Ŝǎ ŎƻƴŘƛǘƛƻƴǎ ŘΩŀǘǘǊƛōǳǘƛƻƴ ǎƻƴǘ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜƳŜƴǘ ǊŜƳǇƭƛŜǎ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞΣ ƭŜǎ ŘŞǇŜƴǎŜǎ 

sont à chiffrer précisément, et seuls les devis sont acceptés, les factures déjà acquittées ne donnant pas 

droit à remboursement.  

Elle comporte 5 volets :  

ü Volet 1 : aide humaine ; lŜǎ ōŀǊŝƳŜǎ ǎƻƴǘ ŘƛŦŦŞǊŜƴǘǎ ǎŜƭƻƴ ƭΩŀƛŘŜ ǇŀǊ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜΣ un prestataire ou un 
mandataire ; 

ü Volet 2 : aides techniques ; seul le reste à charge après toutes les aides sociales possibles est pris en 
compte ; 

ü Volet 3 : logement, véhicule et surcoût transport ; seuls les surcoûts liés au handicap sont pris en 
considération ; 

ü Volet 4 : aides spécifiques ou exceptionnelles Υ ǇǊƻǘŜŎǘƛƻƴǎ ǎŀƴƛǘŀƛǊŜǎ ŀŘŀǇǘŞŜǎ ǇƻǳǊ ƭΩƛƴŎƻƴǘƛƴŜƴŎŜΣ 
ǎŞƧƻǳǊǎ ŘŜ ǾŀŎŀƴŎŜǎΣ ŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ Ł ƭŀ ŎƻƳƳǳƴƛŎŀǘƛƻƴ ŀƭǘŜǊƴŀǘƛǾŜ ŀŘŀǇǘŞŜΧ 

ü Volet 5 : aides ŀƴƛƳŀƭƛŝǊŜǎΣ ǇŜǳ ǳǘƛƭƛǎŞŜǎ ǇƻǳǊ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ǉǳƛ ƴŜ ǇŜǳǘ ǎΩŜƴ ǎŀƛǎƛǊ 
ǊŞŜƭƭŜƳŜƴǘ Ŝǘ ŘƻƴƴŜǊ ŘŜǎ ƻǊŘǊŜǎ Ł ƭΩŀƴƛƳŀƭ. 

4.4 Organisation du parcours 

(Annexe 4 cf en lien avec chapitre 4) 

4.4.1 La petite enfance (0 à 6 ans) 

C'est une période extrêmement difficile et cruciale pour les parents qui prennent de plein fouet l'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 douloureuse et longue alors même qu'il est 

important pour l'enfant de lui construire un projet de vie adapté à 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 l'inscrire dans un projet à sa mesure.  

Pendant cette période, les hospitalisations peuvent être longues et fréquentes, les contacts et les soutiens 

des médecins et soignants sont importants. En hospitalisation, les services de réanimation pédiatrique puis 

de pédiatrie, le plus souvent en CHU, sont en première ligne.  

Certains services de Soins de Suite et Réadaptation (SSR) ont développé des compétences spécifIques dans 

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

Les premiers services médico-sociaux ressources sont les Centres d'Action Médico-Sociale Précoce (CAMSP) 

qui assurent en ambulatoire dépistage, diagnostic, rééducation précoce et guidance familiale. A partir de 3 

ans, dans certains cas exceptionnels, les Centres Médico Psycho-Pédagogiques (CMPP), dont la mission est 

tournée vers la santé mentale réglementairement, peuvent proposer des actions de soutien à l'enfant et 

aux parents.  

Les Serviceǎ ŘΩEducation Spéciale et de Soins A Domicile (SESSAD) apportent une action pluridisciplinaire 

ŀǳǘƻǳǊ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ł ŘƻƳƛŎƛƭŜΣ Řŀƴǎ ƭŜǎ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ŘŜ ƭŀ ǇŜǘƛǘŜ ŜƴŦŀƴŎŜ ƻǳ Ł ƭΩŞŎƻƭŜ, après notification par la 

MDPH.  
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9ƴ ŎŜ ǉǳƛ ŎƻƴŎŜǊƴŜ ƭŜǎ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ŘΩƘŞōŜǊƎŜƳŜƴǘ ƳŞŘƛŎƻ-sociales avant 3 ans, il n'y en a que peu, en 

dehors de l'hôpital et de certaines pouponnières sanitaires, alors qu'après 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 avec ou sans hébergement, après notification de la MDPH.  

[ΩŜƴǎŜƳōƭŜ ŘŜ ŎŜǎ ŘƛǎǇƻǎƛǘƛŦǎ ǎƻƴǘ ƎǊŀǘǳƛǘǎ ǇƻǳǊ ƭŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎΦ  

4.4.2 [ΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ ƭΩŀŘƻƭŜǎŎŜƴǘ όт Ł мн ŀƴǎύ 

Les services médico-sociaux ressources sont les SESSAD, et le recours à des accueils avec ou sans 

hŞōŜǊƎŜƳŜƴǘΣ 99!t Ŝǘ La9Σ Ŝǎǘ ŀǎǎŜȊ ƘŀōƛǘǳŜƭΦ [Ŝǎ ŀŎǘƛǾƛǘŞǎ ǎΩŀŘŀǇǘŜƴǘ Ł ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ŝǘ Ł ǎŜǎ ŎŀǇŀŎƛǘŞǎ 

(C. Husse 2010). 

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

chaque enfant est sollicitŞ Ŝƴ ŦƻƴŎǘƛƻƴ ŘŜǎ ǇƻǘŜƴǘƛŀƭƛǘŞǎ ǉǳΩƛƭ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜΦ /ŜǊǘŀƛƴǎ 99!t ƻǳ La9 ƻƴǘ ŘŜǎ 

¦ƴƛǘŞǎ ŘΩ9ƴǎŜƛƎƴŜƳŜƴǘ ŀŘŀǇǘŞŜǎ ŀǾŜŎ ŘŜǎ ŜƴǎŜƛƎƴŀƴǘǎ ǎǇŞŎƛŀƭƛǎŞǎΣ ǎǳǊ ŘŜǎ ǘŜƳǇǎ ƎŞƴŞǊŀƭŜƳŜƴǘ ŎƻǳǊǘǎ Ŝǘ 

en très petits groupes (maximum 3 à 5 enfants).  

¦ƴŜ ǊŞŦƭŜȄƛƻƴ ǎǳǊ ƭΩƛƴŎƭǳǎƛƻƴ Ł ƭΩŞŎƻƭŜ Ŝǎǘ Ŝƴ ŎƻǳǊǎ Řŀƴǎ ŘŜ ƴƻƳōǊŜǳȄ ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘǎ ǎŎƻƭŀƛǊŜǎΣ ŘŜǎ 

expériences de scolarisation adaptée sont tentées. Une étude de ƭΩLb{I9!, appelée étude Polyscol, 

financée en partie par la CNSA, a été rendue publique en novembre 2018 sur le sujet (Toubert-Duffort 

нлмуύΦ 5Ŝǎ ƎǊƻǳǇŜǎ ŘŜ ǘǊŀǾŀƛƭ ǎƻƴǘ Ŝƴ ŎƻǳǊǎ Ŝƴ нлмф Ł ƭΩƛƴƛǘƛŀǘƛǾŜ ŘŜ ƭŀ /b{! Ŝǘ ŘŜ ƭŀ 5D9{/hΦ  

4.4.3 La transition enfant ς adulte (13 à 20 ans) 

Ce sont plusieurs transitions qui s'effectuent, elles constituent autant de risques de ruptures et de 

régressions à partir d'un équilibre déjà fragile et délicat Elles concernent la prise en charge médicale (voir 

ci-dessus chapitre 3.3.2), la difficulté pratique des soins quotidiens, le lieu d'hébergement et l'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, habillage, transferts, qui sont des moments privilégiés pour l'enfant 

polyhandicapé sont souvent réalisés par les aidants "naturels" que sont les parents. Lorsque l'enfant 

ŘŜǾƛŜƴǘ ŀŘǳƭǘŜΣ ŎŜǎ ǎƻƛƴǎ ǇŜǳǾŜƴǘ şǘǊŜ ŎƻƴŦƛŞǎ Ł ŘŜǎ ǘƛŜǊǎΣ Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘŜ ƭŀ ŦŀǘƛƎǳŜ ǇƘȅǎƛǉǳŜ ǉǳΩils 

ƻŎŎŀǎƛƻƴƴŜƴǘΣ Ŝǘ ŘΩǳƴŜ ŎŜǊǘŀƛƴŜ ŘƛǎǘŀƴŎŜ Ł ŎǊŞŜǊ ŜƴǘǊŜ ƭΩŀŘƻƭŜǎŎŜƴǘ Ŝǘ ǎŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎ ǎǳǊ ƭŜ Ǉƭŀƴ ŘŜ ƭŀ ǇǊƻȄƛƳƛǘŞ 

physique et psychique.  

 
[Ŝǎ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜǎ ǇƻǳǊ ŜƴŦŀƴǘǎ ŘƻƛǾŜƴǘ ƴƻǊƳŀƭŜƳŜƴǘ ŀǊǊşǘŜǊ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ Ł нл ŀƴǎΣ ǎŀǳŦ Řŀƴǎ ƭŜ 

dispositif Creton, qǳƛ ǇŜǊƳŜǘ ƭŀ ǎǳƛǘŜ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎ Ŝƴ ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘǎ ŘΩŜƴŦŀƴǘs (au moins à temps partiel) si 

ŀǳŎǳƴŜ ǇƭŀŎŜ ƴΩŜǎǘ ŘƛǎǇƻƴƛōƭŜ ǇƻǳǊ ƭŜ ƧŜǳƴŜ ŀŘǳƭǘŜΦ  

Les structures pour ƭΩŀŎŎǳŜƛƭ Ŝǘ ƭΩƘŞōŜǊƎŜƳŜƴǘ ŘΩadultes polyhandicapés doivent faire face aux besoins de 

soins permŀƴŜƴǘǎ ŘŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜǎΣ Ŝǘ ŘƻƴŎ ŘƛǎǇƻǎŜǊ ŘΩǳƴŜ ƛƴŦƛǊƳƛŝǊŜ Ŝƴ ǇŜǊƳŀƴŜƴŎŜ, 

comme en disposent les Maisons d'Accueil Spécialisées (MAS), ce qui, au-delà des difficultés à trouver une 

place, signifie de nouveaux intervenants et une nouvelle collectivité.  

4.4.4 [ΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜ 

Les lieux de vie ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ peuvent être le domicile parental, la MAS en accueil de jour ou 

en internat, ou en accueil temporaire. Les séjours peuvent durer plusieurs années, voire toute la vie, ce qui 

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

[ŀ ǾƛŜ ǉǳƻǘƛŘƛŜƴƴŜ ǇŜǳǘ ǊŜǎǘŜǊ ǎƻǳǊŎŜ ŘŜ ǇǊƻƧŜǘ ƛƴŘƛǾƛŘǳŜƭΣ ŘΩŞŎƘŀƴƎŜǎΣ ŘΩŀǇǇǊŜƴǘƛǎǎŀƎŜǎ ǘƻǳǘ ŀǳ ƭƻƴƎ ŘŜ ƭŀ 

vie de ces personnes, qui apprennent à leur rythme (Chavaroche 2006). 

vǳŜƭƭŜǎ ǉǳŜ ǎƻƛŜƴǘ ƭŜǎ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜǎ ǳǘƛƭƛǎŞŜǎΣ ƭΩŜǎǎŜƴǘƛŜƭ ǎŜ ǘǊƻǳǾŜ Řŀƴǎ ƭŜ ǇǊƻƧŜǘ ǉǳƛ ƭŜǎ ǎƻǳǎ-tend et qui 

permet à la personne de grandir en autonomie à tout âge (Rofidal 2017).  

5ŀƴǎ ŎŜǎ ƛƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴǎΣ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ǇŀǊ ƭŜǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ Řƻƛǘ şǘǊŜ ŀƳŞƴŀƎŞ ǎŜƭƻƴ ƭŜǎ ōŜǎƻƛƴǎ ŘŜǎ 

personnes polyhandicapées, avec toujours un projet personnalisé ǉǳƛ ǎƻǳǘƛŜƴǘ ƭΩŀŎǘƛƻƴ, accompagne le 
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ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƳŜƴǘ ŘŜ ƴƻǳǾŜƭƭŜǎ ǇƻǘŜƴǘƛŀƭƛǘŞǎΣ Ŝǘ ǇŜǳǘ ŞǾƛǘŜǊ ƭŜǎ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴǎ ŘΩŞǇǳƛǎŜƳŜƴǘ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭ ŘŜǎ 

soignants (Rousseau 2017).  

4.4.5 [ΩŀǾŀƴŎŞŜ Ŝƴ ŃƎŜ 

C'est un fait nouveau et un réel progrès que la personne polyhandicapée atteigne et vive dans l'âge adulte.  
La personne polyhandicapée, même ne parlant pas, doit être entendue dans son désir, qui se traduit en 
projet. Les parents ont alors toujours un rôle à jouer auprès des professionnels car de leur coopération 
naitra le bien-şǘǊŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŘŜǾŜƴǳ ŀŘǳƭǘŜ ό!. Gambrelle 2015). 
Les besoins médicaux, au-delà des besoins initiaux, augmentent avec l'âge : problèmes ostéo-articulaires 
(rachis, articulations diverses), ostéoporose, ŀǳŘƛǘƛƻƴΣ ǾƛǎƛƻƴΣ ŘŜƴǘƛǘƛƻƴΣ ŎŀƴŎŜǊǎΧ Tout est difficile : les 
symptômes fonctionnels sont mal exprimés, et sont très intriqués, les examens sont plus difficiles à réaliser, 
les actes chirurgicaux et anesthésiques sont redoutés ainsi que leurs suites. De plus la décision individuelle 
après une information complète n'est pas possible et sera alors de la responsabilité du médecin, éclairé par 
l'entourage social de la personne. 
Enfin les parents, aidants souvent indéfectibles bien que leur qualité de vie en soit altérée (Rousseau 2019), 
vieillissent aussi à des degrés variables. Ils peuvent ne plus pouvoir assurer l'hébergement complet ou 
transitoire, les visites en MAS, la tutelle formelle ou informelle. C'est une source d'angoisse profonde pour 
des parents que de risquer de disparaître avant leur enfant. Des adaptations pratiques, psychologiques et 
affectives, doivent se faire dans un travail coordonné avec les familles όǇŀǊŜƴǘǎΣ ŦǊŝǊŜǎ Ŝǘ ǎǆǳǊǎ et autres) 
et les mandataires professionnels. 

4.5 La fin de vie 

En 2013, l'Observatoire National de la Fin de Vie (ONFV), à 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 soit traitée différemment de celle de la population générale. 
Le rapport de l'ONFV a mis en évidence que trop souvent les procédures n'étaient pas ou étaient mal 
appliquées, et ce d'autant qu'il n'y avait pas de personnel soignant formé à ces problématiques de fin de vie 
dans l'environnement, alors même que des unités mobiles de soins palliatifs existent sur tout le territoire.  
En matière de pédiatrie, dans chaque région a été créée une Equipe Régionale Ressource de Soins Palliatifs 
Pédiatriques (ERRSPP), à lŀǉǳŜƭƭŜ ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝǘ ŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘǎ ǇŜǳǾŜƴǘ ǎΩŀŘǊŜǎǎŜǊ ǇƻǳǊ ǳƴ ŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ Ł 
court ou moyen terme. Les équipes mobiles de soins palliatifs peuvent bien entendu aussi intervenir pour 
ŘŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ ǎƛ ƭΩŞǉǳƛǇŜ ǊŞƎƛƻƴŀƭŜ ǎŜ ǘǊƻuve éloignée ou inaccessible. 
Spécificités de la fin de vie chez la PPH 
Les situations mettant en péril le pronostic vital à court terme sont fréquentes dans le polyhandicap, mais 
ƴΩƛƳǇƭƛǉǳŜƴǘ Ǉŀǎ ƭŀ Ŧƛƴ ŘŜ ǾƛŜ : quelle que soit leur gravité apparente, elles peuvent souvent se résoudre.  
La situation de fin de vie se définit ƭƻǊǎǉǳΩŀǳŎǳƴŜ réversibilité ne peut être envisagée. Les lois Leonetti du 
22/04/2005 et Claeys-Leonetti du 02/02/201610 s'appliquent pleinement, mais certaines dispositions ne 
ǇŜǳǾŜƴǘ ǎΩŀǇǇƭƛǉǳŜǊ ǎƛƳǇƭŜƳŜƴǘΣ ǇǳƛǎǉǳŜ ƭŀ ƭƻƛ ƴΩŜƴǾƛǎŀƎŜ ǉǳŜ ǘǊŝǎ ǇŜǳ ƭŜǎ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ƘŀƴŘƛŎŀǇ Ŝǘ ƴŜ 
précise rien en matière de polyhandicap. 
 
En ce qui concerne les situations très précoces, la loi de 2016 induit une « culture de service » qui progresse 
au fil du temps et conserve le cap du resǇŜŎǘ ŘŜ ƭΩŞƎŀƭƛǘŞ ŘŜ ƭΩƻǇƛƴƛƻƴ ŘŜ ŎƘŀŎǳƴΣ ǇŀǊŜƴǘǎ Ŝǘ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎΣ 
Ŝǘ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƻƳǇǘŜ ŘŜ ƭΩƛƴŎŜǊǘƛǘǳŘŜ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜ Řǳ ŘŜǾŜƴƛǊ ŘΩǳƴ ŜƴŦŀƴǘ ǉǳƛ ƴΩŀ ǉǳŜ ǉǳŜƭǉǳŜǎ ƘŜǳǊŜǎ ŘŜ ǾƛŜΦ  
[ŀ ǇǊŞŎƻŎƛǘŞ Řǳ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ Ŝǎǘ ƛŎƛ ƭΩŜƴƧŜǳ ŘΩǳƴŜ ǉǳŀƭƛǘŞ ŘŜ ǇǊƛǎŜ ŘŜ ŘŞŎƛǎƛƻƴ rapide dans une situation où le 
pronostic vital est en jeu. 
 
Pour les adultes ou les grands adolescents, la désignation d'une personne de confiance et la rédaction de 
directives anticipées ne doivent pas être exclues totalement, bien que l'on sache que les troubles de 
compréhension et d'expression les rendent souvent très difficiles à établir. Cependant la compréhension de 

 
10 LOI n° 2005-370 du 22 avril 2005 relative aux droits des malades et à la fin de vie Loi n° 2005-370 du 22 avril 2005 
relative aux droits des malades et à la fin de vie - Version consolidée au 20 mai 2019 
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ŎŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ Ŝǎǘ ōƛŜƴ ǎƻǳǾŜƴǘ ƳŜƛƭƭŜǳǊŜ ǉǳŜ ƴŜ ƭŜ ƭŀƛǎǎŜ ǇŜƴǎŜǊ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ƻǳ ƭŀ ŘƛŦŦƛŎǳƭǘŞ ŘΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴ 
orale, et il est donc obligatoire de donner à chaque personne polyhandicapée des informations sur son état, 
adaptées à sa compréhension, ce qui est précisé dans la loi Claeys-Leonetti. 
 
[ŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞŜ ƴΩŞǘŀƴǘ Ǉŀǎ Ŝƴ ƳŜǎǳǊŜ ŘΩŜȄǇǊƛƳŜǊ ŎƭŀƛǊŜƳŜƴǘ ǎŀ ǾƻƭƻƴǘŞΣ ŎŜ ǎŜǊŀ ŀǳ ƳŞŘŜŎƛƴ 
de prendre les décisions de Limitation ou Arrêt de Thérapeutique Active (LATA) à l'issue d'une réunion 
collégiale telle que définie par la loi et consignée dans le dossier de la personne. La famille, les mandataires 
judiciaires, les aidants habituels doivent être consultés et prévenus de la décision médicale. En cas de LATA, 
toute souffrance physique ou psychologique doit être évitée, y compris par une sédation suffisante même 
si elle peut entraîner une accélération du décès. 

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

¶ tƻǳǊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ :  
[Ŝǎ ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘǎ ƭŞƎŀǳȄ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ǎƻƴǘ ƘŀōƛǘǳŜƭƭŜƳŜƴǘ ƭŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΦ .ƛŜƴ ŜƴǘŜƴŘǳ, en cas de déchéance 
ŘŜ ƭΩŀǳǘƻǊƛǘŞ ǇŀǊŜƴǘŀƭŜΣ ƭŜ ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘ ƭŞƎŀƭ Ŝǎǘ ŘŞǎƛƎƴŞ ǇŀǊ ƭŜ WǳƎŜ ŀǳȄ !ŦŦŀƛǊŜǎ CŀƳƛƭƛŀƭŜǎ όW!CύΦ  
Dans le cas de certaines décisions difficiles (trachéotomie, transfusionΧ) et de désaccoǊŘ ŘΩǳƴ ƻǳ ŘŜǎ ŘŜǳȄ 
parents, le JAF peut êtrŜ ǎƻƭƭƛŎƛǘŞ ǇƻǳǊ ǊŜǘƛǊŜǊ ƭΩŀǳǘƻǊƛǘŞ ǇŀǊŜƴǘŀƭŜ ŀǳ ǇŀǊŜƴǘ ǊŞǘƛŎŜƴǘ Ŝƴ Ŏŀǎ ŘŜ ǊƛǎǉǳŜ Ǿƛǘŀƭ Ŝǘ 
ŘŜ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜ ƳŞŘƛŎŀƭŜ ŘŜǎǘƛƴŞŜ Ł ŀǳƎƳŜƴǘŜǊ ƭŜ ŎƻƴŦƻǊǘ ŘŜ ǾƛŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ Ł ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ǳƴ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ 
ŜŦŦƛŎŀŎŜ ŘΩǳƴŜ ǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜ ƎǊŀǾŜΦ /Ŝ ǊŜǘǊŀƛǘ ŘŜ ƭΩŀǳǘƻǊƛǘŞ ǇŀǊŜƴtale peut être levé ensuite par le JAF dès que 
ƭΩŀŎǘŜ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜ ŀ ŞǘŞ ǊŞŀƭƛǎŞΦ  
9ƴ ŎŜ ǉǳƛ ŎƻƴŎŜǊƴŜ ƭΩŀǊǊşǘ ŘŜǎ ǎƻƛƴǎΣ ŎΩŜǎǘ ƭŀ ƭƻƛ /ƭŀeys-[ŜƻƴŜǘǘƛ ǉǳƛ ǎΩŀpplique : le médecin doit informer les 
parents le mieux possible et en cas de procédure collégiale, iƭ Ŝǎǘ ǘŜƴǳ ŘΩƛƴŦƻǊƳŜǊ ƭŜ ǊŜǇǊŞǎŜƴǘŀƴǘ ƭŞƎŀƭ ŘŜǎ 
ŘŞŎƛǎƛƻƴǎ ŀŦƛƴ ŘΩƻōǘŜƴƛǊ ǎƻƴ ŎƻƴǎŜƴǘŜƳŜƴǘ ŞŎƭŀƛǊŞ ŎƘŀǉǳŜ Ŧƻƛǎ ǉǳŜ ǇƻǎǎƛōƭŜΦ  
{ƛ ƭŜǎ ŘŞŎƛǎƛƻƴǎ ǇǊƛǎŜǎ Ǿƻƴǘ Ł ƭΩŜƴŎƻƴǘǊŜ ŘŜ ƭΩŀǾƛǎ ŘŜǎ ǇŀǊŜƴǘǎΣ ǳƴ ǊŜŎƻǳǊǎ Ŝƴ ƧǳǎǘƛŎŜ Ŝǎǘ ǇƻǎǎƛōƭŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ 
ǉǳŜƭǉǳŜǎ ƧƻǳǊǎ ǇƻǳǊ ǎΩopposer à la décision contestée, cependant les parents et les médecins travaillent 
souvent dans un dialogue qui permet une prise de décision partagée.  

¶ tƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ :  
tƻǳǊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ ǎƻǳǎ ǘǳǘŜƭƭŜΣ ƭŜǎ ŘŞŎƛǎƻƴǎ ƳŞŘƛŎŀƭŜǎ Ŧƻƴǘ ƎŞƴŞǊŀƭŜƳŜƴǘ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴŜ 
information par le médecin Ŝǘ ŘΩǳƴ ŀŎŎƻǊŘ Řǳ ǘǳǘŜǳǊΦ [Ŝǎ mandataires professionnels se rangent la plupart 
Řǳ ǘŜƳǇǎ Ł ƭΩŀǾƛǎ Řǳ ƳŞŘŜŎƛƴΦ [Ŝǎ ǇǊƻŎƘŜǎ ŘƻƛǾŜƴǘ ƴŞŀƴƳƻƛƴǎ şǘǊŜ ǎȅǎǘŞƳŀǘƛǉǳŜƳŜƴǘ ƛƴŦƻǊƳŞǎΣ ŀǳȄ ǘŜǊƳŜǎ 
de la loi Claeys-Leonetti du 2 février 2016Σ Ŝǘ ƭŜ ŘƛŀƭƻƎǳŜ ŀǾŜŎ ŜǳȄ ƳŀƛƴǘŜƴǳ Ŝƴ ǘƻǳǘŜǎ ŎƛǊŎƻƴǎǘŀƴŎŜǎ ǎΩƛƭǎ 
sont présents lors des hospitalisations.  
 
{ƛ ǳƴ ǇŀǊŜƴǘ Ŝǎǘ ǘǳǘŜǳǊΣ ŎΩŜǎǘ ƭǳƛ ǉǳƛ ŘŜǾǊŀ ŘƻƴƴŜǊ ǎƻƴ ŀŎŎƻǊŘ ǇƻǳǊ ǘƻǳǘŜ ŘŞŎƛǎƛƻƴ ƳŞŘƛŎŀƭŜΣ ŘŜ ƳşƳŜ ǎƛ ƭŜǎ 
deux parents partagent la tutelle, ou si un parent et un autre membre de la famille partagent la tutelle, ce 
qui arrive assez fréquemment.  
{ƛ ǳƴ ǇŀǊŜƴǘ ƴƻƴ ǘǳǘŜǳǊ ǎΩƻǇǇƻǎŜ Ł ƭŀ ŘŞŎƛǎƛƻƴΣ ƛƭ ǇŜǳǘ ŦŀƛǊŜ ǊŜŎƻǳǊǎ ŀǳǇǊŝǎ Řǳ WǳƎŜΦ Lƭ Ŝǎǘ ŀƭƻǊǎ Ŝƴ ǘŀƴǘ ǉǳŜ 
proche associé au dialogue avec le médecin, mais les décisions ne sont pas soumises à son accord. En cas 
de décision collégiale, en particulier sur un arrêt des soins, des recours sont possibles pendant les quelques 
jours qui suivent la date dΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴ des proches de la décision de ƭΩŀrrêt des soins.  
 

4.5.2 aƻŘŀƭƛǘŞǎ ŘΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘΩǳƴŜ ǇŜǊǎƻƴƴŜ Ŝƴ ƛƴǎǘƛǘǳǘƛƻƴ 

5ŀƴǎ ƭŜ Ŏŀǎ ŘΩǳƴ ƘŞōŜǊƎŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ Ŝƴ ǎǘǊǳŎǘǳǊŜ ƳŞŘƛŎƻ-ǎƻŎƛŀƭŜΣ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ǇŜǳǘ ǎŜ ŦŀƛǊŜ ŀƛŘŜǊ 
depuis le décret du 6 septembre 2012 11 ǇŀǊ ǳƴ ǎŜǊǾƛŎŜ ŘΩIƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ Ł 5ƻƳƛŎƛƭŜ όI!5ύΣ Řŀƴǎ ƭŀ mesure 
ƻǴ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ƴŜ ǎŜ ǎŜƴǘ Ǉŀǎ Ŝƴ ƳŜǎǳǊŜ ŘŜ ƎŞǊŜǊ ǎŜǳƭ ƭŜǎ ǎƻƛƴǎ ŘŜ Ŧƛƴ ŘŜ ǾƛŜΦ /Ŝ ǇǊƻƧŜǘ Řƻƛǘ şǘǊŜ 
ŎƻƴŎǊŞǘƛǎŞ ǇŀǊ ǳƴŜ ŎƻƴǾŜƴǘƛƻƴ ŜƴǘǊŜ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ Ŝǘ ƭŜ ǎŜǊǾƛŎŜ ŘΩI!5Φ [Ŝ ǎŜǊǾƛŎŜ Řƻƛt aider 
ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ, ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜƳŜƴǘ Řŀƴǎ ƭŀ ǊŞŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ŀŎǘŜǎ ǘŜŎƘƴƛǉǳŜǎ ǇƻǳǊ ƭŜǎǉǳŜƭǎ ƛƭ ŘƛǎǇƻǎŜ ŘΩǳƴ 
ǇŜǊǎƻƴƴŜƭ ŦƻǊƳŞ όǎƻƛƴǎ ǇŀƭƭƛŀǘƛŦǎΣ ƎŜǎǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ŘƻǳƭŜǳǊΧύ Ŝǘ Řǳ ƳŀǘŞǊƛŜƭ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜΦ /Ŝƭŀ ƴŜ ǇŜǳǘ ǎΩŜƴǘŜndre 

 
11 Décret n° 2012-1030 du 6 septembre 2012 relatif à l'intervention des établissements d'hospitalisation à 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, afin dΩŞǾƛǘŜǊ ǳƴŜ ƘƻǎǇƛǘŀƭƛǎŀǘƛƻƴ ǊŜƴŘǳŜ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ ǇŀǊ ƭΩŞǘŀǘ ŘŜ ƭŀ ǇŜǊǎƻƴƴŜ 
polyhandicapée par exemple.  

 
Par ailleurs des conventions peuvent être signées également avec des équipes mobiles de soins palliatifs, 
Řƻƴǘ ƭŜ ǊƾƭŜ Ŝǎǘ ŘŀǾŀƴǘŀƎŜ ŘΩŀƛŘŜǊ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴt dans la réflexion et le rapport avec les proches de la 
personne, et non dans les gestes techniques, que le service ne réalisera pas lui-même. La décision de faire 
ŀǇǇŜƭ Ł ŎŜǎ ŞǉǳƛǇŜǎ ǊŜƭŝǾŜ Řǳ ǇŀǊǘŜƴŀǊƛŀǘ ǉǳŜ ƭΩŞǘŀōƭƛǎǎŜƳŜƴǘ ƳŜǘ Ŝƴ ǇƭŀŎŜ ŀǾŜŎ ŘΩŀǳǘǊŜǎ ǎŜrvices de droit 
commun, dans le cadre de la loi du 2 janvier 200212.  

4.6 Place des associations et autres acteurs 

4.6.1 ¢ǊŀƴǎƳƛǎǎƛƻƴ ŘΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ Ŝǘ ǘǊŀǾŀƛƭ Ŝƴ ǊŞǎŜŀǳ 

Depuis 2012 (Billette 2012), le « paysage η Řǳ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ƴΩŀ ǉǳŜ ǇŜǳ ŞǾƻƭǳŞ ŦƛƴŀƭŜƳŜƴǘΦ Après 

quelques articles souhaitant la coordination entre les différents établissements de santé, médico-sociaux et 

les praticiens de ville, éventuellement au sein de réseaux ou autres dispositifs coordonnés, la législation a 

peu construit dans le domaine.  

[Ŝǎ ǊŞŦŞǊŜƴǘǎ ŘŜ ǇŀǊŎƻǳǊǎ ǎƻǳƘŀƛǘŞǎ ǇŀǊ ƭŜ ǊŀǇǇƻǊǘ WŀŎƻō Ŝƴ нлмо όWŀŎƻō нлмоύ ƴΩƻƴǘ Ǉŀǎ Ǉǳ şǘǊŜ Ƴƛǎ Ŝƴ 

ǆǳǾǊŜ ŘŜ Ŧŀœƻƴ ǇŞǊŜƴƴŜΣ ƭŜ ŦƛƴŀƴŎŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ǊŞǎŜŀǳȄ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ǎŜ ǊŜǎǎŜǊǊŜ ŘΩŀƴƴŞŜ Ŝƴ ŀƴƴŞŜΣ ŎŀǊ ƴƻƴ 

pérenne également. Par contre la coordination est une réalité souhaitée par de nombreux acteurs et vient 

ŘŜ ŦŀƛǊŜ ƭΩƻōƧŜǘ ŘΩǳƴ ƳƻŘŝƭŜ ŀǇǇƭƛŎŀōƭŜ Ł ǘƻǳǘ ǇŀǘƛŜƴǘ ǉǳƛ ŀ ōŜǎƻƛƴ ŘŜ ǎƻƛƴǎΣ ǇǳƛǎǉǳŜ ƭŀ I!{ ǇǊƻǇƻǎŜ Ŝƴ нлмф 

un modèle de parcours personnalisé de coordinŀǘƛƻƴ Ŝƴ ǎŀƴǘŞΣ ŀǾŜŎ ƳƻŘŜ ŘΩŜƳǇƭƻƛ Ŝǘ ŘŜǎ ŜȄŜƳǇƭŜǎ όI!{ 

нлмфύΦ /Ŝ ǘǊŀǾŀƛƭ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ ŀǳ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇ Ƴŀƛǎ Ŝǎǘ ŎŜƴǎŞ ǊŞǇƻƴŘǊŜ ŀǳȄ ōŜǎƻƛƴǎ ŘŜ ǘƻǳǘ ǳƴ 

ŎƘŀŎǳƴ Ŝǘ ŘŜǾǊŀƛǘ ǇŜǊƳŜǘǘǊŜ ŘΩŀŘƻǇǘŜǊ les bonnes pratiques, de se donner des objectifs clairs et partagés 

ŜƴǘǊŜ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀŎǘŜǳǊǎ ŘŜ ǎŀƴǘŞΣ ƎǊŃŎŜ Ł ƭΩŀŎǘƛƻƴ ŘΩǳƴ ǊŞŦŞǊŜƴǘ Řǳ ǇŀǊŎƻǳǊǎΦ  

 

La loi 2016-пм Řǳ нс ƧŀƴǾƛŜǊ нлмс ŘŜ ƳƻŘŜǊƴƛǎŀǘƛƻƴ Řǳ ǎȅǎǘŝƳŜ ŘŜ ǎŀƴǘŞ ŀ ǇǊŞŎƛǎŞ ǉǳŜ ƭΩŞǉǳƛǇŜ 

pluridisciplinaire de soins autorise une transmission ŘΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ ŜƴǘǊŜ ǘƻǳǎ ƭŜǎ ŀŎǘŜǳǊǎ ŀǳǘƻǳǊ ŘΩǳƴŜ 

même personne, quel que soit le secteur de travail (hôpital, médico-social ou ville). Les décrets 

ŘΩŀǇǇƭƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜ ŎŜǘǘŜ ƭƻƛ ƻƴǘ ŀǳǘƻǊƛǎŞ ƭŀ ǘǊŀƴǎƳƛǎǎƛƻƴ ŘΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ ƴŞŎŜǎǎŀƛǊŜǎΣ ȅ ŎƻƳǇǊƛǎ ƳŞŘƛŎŀƭŜǎΣ Ł 

ŘŜǎ ǇǊƻŦŜǎǎƛƻƴƴŜƭǎ ƴƻƴ ǎƻƛƎƴŀƴǘǎ ƛƴǘŜǊǾŜƴŀƴǘ ŀǳǇǊŝǎ ŘΩune personne malade.  

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 soins dƻƛǘ ǎΩƛƴǘŞƎǊŜǊ Řŀƴǎ ƭŜ ǇǊƻƧŜǘ ŘŜ ǾƛŜΣ Ŝǘ ŎŜŎƛ Ŝǎǘ ǊŞŀŦŦƛǊƳŞ ŀǳǘŀƴǘ Řŀƴǎ ƭŜǎ ŀǾƛǎ 

ŘΩŜȄǇŜǊǘǎ ǉǳŜ Řŀƴǎ ƭŜǎ ǊŜŎƻƳƳŀƴŘŀǘƛƻƴǎ ƭŞƎƛǎƭŀǘƛves ou réglementaires (D. Héron 2017). En aucun cas, les 

ǇǊƻōƭŝƳŜǎ ǎƻƳŀǘƛǉǳŜǎ ƴŜ ǇŜǳǾŜƴǘ ŜƳǇşŎƘŜǊ ƭŀ ƳƛǎŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ŘΩǳƴ ǇǊƻƧŜǘ de vie cohérent pour la 

personne polyhandicapée (ANESM 2017).  

4.6.2 Démocratie sanitaire et les associations de parents ou de patients 

Les associations de personnes handicapées ou de familles sont des partenaires incontournables des centres 
de référence ou de compétence et des établissements sanitaires ou médico-sociaux. Elles jouent un rôle 
ŜǎǎŜƴǘƛŜƭ Řŀƴǎ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ŦŀƳƛƭƭŜǎ ǇŀǊ ƭŜǎ ƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎΣ ƭŜǎ ŀƛŘŜǎ Ŝǘ ƭŜ ǎƻǳǘƛŜƴ ǉǳΩŜƭƭŜǎ 
apportent. Les coordonnées des associations sont données systématiquement aux familles mais la décision 
ŘΩŜƴǘǊŜǊ Ŝƴ ǊŜƭŀǘƛƻƴ ŀǾŜŎ ǳƴŜ ŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴ ǊŜǎǘŜ ƭŜ ŎƘƻƛȄ ŘŜ ƭŀ ŦŀƳƛƭƭŜ ƻǳ Řǳ ǇŀǘƛŜƴǘΦ Elles sont une source 
ŘΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ ƴƻƴ ƴŞƎƭƛƎŜŀōƭŜ : les patients et leur entourage se sentent moins seuls en échangeant avec 
ŘΩŀǳǘǊŜǎ ǇŜǊǎƻƴƴŜǎ ǎŜ ǘǊƻǳǾŀƴǘ Řŀƴǎ ƭŀ ƳşƳŜ ǎƛǘǳŀǘƛƻƴΣ ƭŜǎ ŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴǎ ƭŜǳǊ ŘƻƴƴŜƴǘ ŘŜǎ ŎƻƴǎŜƛƭǎ ǇǊŀǘƛǉǳŜǎ 
pour les aider dans leur vie quotidienne (Lucioles 2014). 

 
12 Loi 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 lesquels un diagnostic 

étiologique est avéré, or il reste 30% de personnes sans étiologie connue, et donc sans association 

ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜΣ ǉǳƛ ǇŜǳǾŜƴǘ ŎŜǇŜƴŘŀƴǘ ǎΩŀŦŦƛƭƛŜǊ Ł ŘŜǎ ŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴǎ Ǉƭǳǎ ƎŞƴŞǊŀƭƛǎǘŜǎ ŎƻƴŎŜǊƴŀƴǘ ƭŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇΦ  

 

Les associations sont souvent un lieu de rencontre entre professionnels et parents, et elles réalisent des 

ŞǘǳŘŜǎ ǉǳƛ Ŧƻƴǘ ƭΩƻōƧŜǘ ŘŜ ǇǳōƭƛŎŀǘƛƻƴǎ ŘƛǾŜǊǎŜǎΣ ǎǳǊ ƭŜǎ ǎǳƧŜǘǎ ŘŜ ǎŀƴǘŞΣ ƻǳ ǎǳǊ ŘŜǎ ǘƘŝƳŜǎ ŀȅŀƴǘ ǘǊŀƛǘ Ł ƭŀ 

pratique quotidienne des parents à domicile ou avec les établissements sanitaires ou médico-sociaux.  

Dans le domaine du polyhandicap, le travail des professionnels avec les parents a pris une dimension très 

pratique depuis de longues années, au sein de multiples collectifs ou associations, tant dans les associations 

nationales (UNAPEI livre blanc 2016, GPF) 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 réunions.  

4.6.3 Les filières, réseaux de santé centres de référence et autres organismes 

[Ŝǎ ŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴǎ ŎƻƴŎƻǳǊŜƴǘ Ł ǊŜƴŦƻǊŎŜǊ Ŝǘ ŀƛŘŜǊ ƭΩŀŎŎƻƳǇŀƎƴŜƳŜƴǘ Řǳ ǇŀǘƛŜƴǘΣ Ŝƴ ŎƻƭƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ ŀǾŜŎ ƭŜǎ 
centres de référence et de compétence, avec le soutien de la filière DéfiScience. Elles participent aux 
ǇǊƻƧŜǘǎ ŘŜ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ Ŝǘ ǇŜǳǾŜƴǘ ƭŜ Ŏŀǎ ŞŎƘŞŀƴǘ ŦƛƴŀƴŎŜǊ ŘŜǎ ǇǊƻƧŜǘǎ ŘΩƛntérêt majeur pour les patients (cf 
Annexe 2 Liste des Centres de Référence et Associations). 
 

Des centres ressources gèrent des fonds documentaires sur le polyhandicap, et organisent des formations 

qui peuvent être internes à un établissement ou concerner des personnels de plusieurs établissements, 

ainsi que des recherches-actions et des études diverses : sommeil, travail de nuit, informatique, accueil 

temporaire, Snoezelen, ŜǘŎΧ Leur financement pérenne leur permet de se développer au fur et à mesure 

des années. 

 

Divers réseaux de santé apportent également aux familles une aide significative dans la mƛǎŜ Ŝƴ ǆǳǾǊŜ ŘΩǳƴ 

parcours de soins et de vie cohérent pour leur enfant pƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞΦ Lƭǎ ǎƻƴǘ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘΩƻǳǘƛƭǎ ǇǊƻǇƻǎŞǎ 

via internet au grand public et aux professionnels de toutes régions (Carnet Compilio du réseau R4P), 

deviennent organismes de formation reconnus, accompagnent les familles vers les professionnels de 

proximité convenant à leur enfant, et sont financés de manières diverses, souvent non pérennes, mais 

reconnues par les autorités de tutelle. 

 

[ΩŀŎǘƛƻƴ ŘŜ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜ ƴƻƳƳée Polyscol (D. Toubert-Duffort 2018) 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 concours du Centre Ressources 

aǳƭǘƛƘŀƴŘƛŎŀǇΣ Řǳ /w9!L wƘƾƴŜ !ƭǇŜǎ !ǳǾŜǊƎƴŜΣ ŘŜ ƭŀ /ŀƛǎǎŜ bŀǘƛƻƴŀƭŜ ŘŜ ƭŀ {ƻƭƛŘŀǊƛǘŞ Ŝǘ ŘŜ ƭΩ!ǳǘƻƴƻƳƛŜ 

ό/b{!ύΣ ŘŜ ƭΩŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴ !tC ŘŞǇŀǊǘŜƳŜƴǘ IŀƴŘŀǎΣ Řǳ /9{!t CƻǊƳŀǘƛƻƴ Ŝǘ ŘŜ ƭΩLb{I9! ŘŜ {ǳǊŜǎƴŜǎ (cf 

Annexe 2 Liste des Centres de Référence et Associations). 
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Annexe 1. Liste des participants  
 
La coordination de ce travail a été réalisé par : 

Ö Mme Anne Hugon pour la Filière DéfiScience, Chef de Projet du Réseau Européen de Référence 
ITHACA (Congenital Malformations and Rare Intellectual Disability) Hôpital Robert Debré, APHP Nord 
Université de Paris. 

Ö Dr Dominique Juzeau, Médecin de santé publique, Co Fondatrice du réseau NeurodeV (Lille), 
Présidente SRAE Troubles des Apprentissages (Pays de la Loire), Médecin évaluatrice (MDPH 44). 

 
Promoteur du PNDS, le Centre de référence Polyhandicap et Déficiences intellectuelles de causes rares 
Pr Thierry Billette de Villemeur, Médecin coordonnateur 
Sorbonne Université, Service de Neuropédiatrie Pathologie du développement, Hôpital Trousseau et de La 
Roche Guyon. APHP.SU, Hôpital Armand Trousseau et Hôpital de La Roche Guyon 75012 PARIS 
 
Centres de Référence associés : 

Ö Centre de Référence Coordonnateur des Déficiences intellectuelles de causes rares, Département de 
Génétique, APHP.SU. Hôpital Pitié Salpêtrière et Hôpital Armand Trousseau 75012 PARIS  
Médecin coordonnateur, Dr Delphine Héron 

Ö Centre de Référence Coordonnateur des Malformations et maladies congénitales du Cervelet, 
APHP.SU. Hôpital Pitié Salpêtrière et Hôpital Armand Trousseau 75012 PARIS  
Médecin coordonnateur, Dr Lydie Bürglen 

Ö Centre de Référence constitutif des Déficiences intellectuelles de causes rares plus spécifiquement 
liées au chromosome X, Service de Neuropédiatrie pédiatrique - HCL- Hôpital Femme Mère Enfant - 
69677 BRON  
Médecin coordonnateur, Pr Vincent des Portes 
 

hƴǘ ǇŀǊǘƛŎƛǇŞ Ł ƭΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ Řǳ tb5{ : 

Groupe 1 / Coordonnateurs de la rédaction 

Ö Pr Thierry Billette de Villemeur, Neuropédiatre 

Ö Dr Catherine Brisse, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Mme Anne Hugon, Chef de Projet ERN ITHACA 

Ö Dr Dominique Juzeau, Médecin de santé publique 

Ö Dr Philippe Pernes, Neuropédiatre 

Ö Dr Bruno Pollez, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Dr Célia Rech - Médecine physique et de réadaptation 

Ö Pr Dominique Robert, Réanimation Médicale 
 
Groupe 2 / Multidisciplinaires ς Rédacteurs et contributeurs 

Ö Dr Anne Abbé Denizot, Chirurgien-dentiste, UFSBD 

Ö Dr Catherine Agthe Diserens, Sexo-pédagogue spécialisée, Suisse 

Ö Dr Justine Avez-Couturier, Neuropédiatre 

Ö Pr Nadia Bahi Buisson, Neuropédiatre 

Ö Mme Irène Benigni, Diététicienne 

Ö Dr Anne Blanchard, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Mr François Buisson Directeur du CNRHR la pépinière 

Ö Dr Lydie Burglen, Pédiatre généticienne 

Ö Dr Dominique Crunelle, Orthophoniste 

Ö Dr Bertrand Delépine, Ophtalmologue 

Ö Dr Laurence Gottrand, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Pr Frédéric Gottrand, Gastropédiatre 

Ö Dr Delphine Héron, Généticienne clinique 

Ö Dr Marie Hully, Neuropédiatre 
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Ö Dr Capucine de Lattre, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Dr Jacques Leman, ORL phoniatre 

Ö Dr Sophie Mathieu, Neuropédiatre 

Ö Dr Sylvianne Peudenier, Neuropédiatre 

Ö Pr Gérard Ponsot, Neuropédiatre 

Ö Dr Véronique Quentin, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Pr Diana Rodriguez, Neuropédiatre 

Ö Dr Thierry Rofidal, CESAP Formation 

Ö Dr Marie-Christine Rousseau, Fédération du Polyhandicap APHP 

Ö Dr Daniel Satgé, Oncologue, ONCODEFI 

Ö Pr Régine Scelles, Psychologue 

Ö Pr David Séguy, Gastro-entérologue 
 

Groupe 3 / Multidisciplinaires ς Relecteurs 

Ö Dr Jean Bacou, Médecin de santé publique, HAS 

Ö Mr Denis Bayard, UDAPEI 

Ö Dr Jean Bergounioux, Réanimateur Pédiatre 

Ö Dr Pierre Beze-Beyrie, Pédiatre 

Ö Dr Anne-Marie Boutin, Groupe Polyhandicap France (GPF) 

Ö Mr Philippe Camberlein, CESAP 

Ö Mme Elisabeth Cataix-Nègre, Ergothérapeute 

Ö Pr Brigitte Chabrol, Neuropédiatre 

Ö Pr Isabelle Desguerre, Neuropédiatre 

Ö Pr Béatrice Dubern, Gastro-entérologue pédiatre 

Ö Pr Laurence Faivre, Généticienne 

Ö Dr Philippe Gallien, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Mme Laeticia Gamez, Cadre de santé 

Ö Dr Elisabeth Grimont-Rolland, Médecine physique et de réadaptation 

Ö Mme Coryne Husse, UNAPEI 

Ö Mr Jean-Marie Lacau, Directeur de Réseau-Lucioles 

Ö Pr Agnès Linglart, Endocrinologue pédiatre 

Ö Dr Lisa Ouss, Psychiatre 

Ö Mme Mélanie Perrault, Psychologue Centre de Ressources Multihandicap 

Ö Pr Vincent des Portes, Neuropédiatre 

Ö Mr Jean-Claude Riou, Directeur Centre de Ressources Multihandicap 

Ö Dr Georges Saulus, Psychiatre 

Ö Dr Danièle Steinbach, CNSA 

Ö Mme Marie Christine Tézenas du Montcel, Secrétaire générale du Groupe Polyhandicap France 

Ö Mr Philippe Toullet, Directeur Pédagogique de Motricité cérébrale 

Ö Dr Catherine Vanhulle, Neuropédiatre 

Ö Dr Elisabeth Vernet, Neuropédiatre 
 
Sociétés savantes 

Ö Pr Stéphane Auvin, Neurologue - Président de la SFNP 

Ö Pr Philippe Boisnault - Président de la SFMG 

Ö Pr Sylvain Brochard ς Président de la SFERHE 

Ö Pr Christophe Delacourt, Pédiatre - Président de la SFP 

Ö Pr Isabelle Laffont, MPR - Président de la SOFMER 
 
5ŞŎƭŀǊŀǘƛƻƴǎ ŘΩƛƴǘŞǊşǘ 
Tous les coordonnŀǘŜǳǊǎ ǇŀǊǘƛŎƛǇŀƴǘ Ł ƭΩŞƭŀōƻǊŀǘƛƻƴ Řǳ tb5{ ƻƴǘ ǊŜƳǇƭƛ ǳƴŜ ŘŞŎƭŀǊŀǘƛƻƴ ŘΩƛƴǘŞǊşǘ. 
 



Texte du PNDS Générique Polyhandicap 

DéfiScience - Filière Nationale de santé des maladies rares du Neurodéveloppement ï 11 mai 2020 
94 

Annexe 2.  Adresses et Coordonnées 
 

. Centres de référence et de compétences 

. Associations de patients et réseaux 

. Centre de ressources et réseaux 

. Informations complémentaires 
 
DéfiScience - Filière nationale de santé maladies rares du neurodéveloppement 
Animateur : Pr Vincent Des Portes 
Tél : 04 27 85 54 58 
Contact : ghe.defiscience@chu-lyon.fr 
Site : http://www.defiscience.fr/filiere/ 
 
Promoteur du PNDS - Centre de référence constitutif Polyhandicap et Déficiences intellectuelles de causes rares 
Médecin coordonnateur : Pr Thierry Billette de Villemeur, Sorbonne Université, service de Neuropédiatrie Pathologie 
du développement, Hôpital Trousseau et de La Roche Guyon. Centre de Référence Polyhandicap et Déficiences 
intellectuelles de causes rares. APHP.SU, Hôpital Armand Trousseau et Hôpital de La Roche Guyon 75012 PARIS 
 
Les adresses des centres sont disponibles en ligne sur le site de la filière  http://www.defiscience.fr/filiere/ 
 
Centre de référence coordonateur des Déficiences Intellectuelles de causes rares  
Médecin coordonnateur : Pr Delphine Héron, Génétique Clinique 
AP-HP, Hôpital Pitié Salpêtrière - Département de génétique et cytogénétique 
47-уоΣ ōƻǳƭŜǾŀǊŘ ŘŜ ƭΩIƾǇƛǘŀƭΣ трсрм tŀǊƛǎ ŎŜŘŜȄ мо 
Tél : 01 42 16 13 87 - Contact : anne.faudet@psl.aphp.fr  
 
Centre de référence coordonateur des Malformations et maladies congénitales du Cervelet 
Médecin coordonnateur : Dr Lydie Burglen APHP- Hôpital Armand Trousseau 75012 PARIS 
Centre de référence des malformations et maladies congénitales du cervelet 
Tel : 01 71 73 81 78 ou 01 44 73 67 27 Contact : Marie Joëlle Le Beugle cr.cervelet@aphp.fr 
 
Centres de référence constitutifs des Déficiences intellectuelles de causes rares 
CR constitutif APHM Marseille    Pr Mathieu Milh 
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 Marlène Rio 
CR constitutif APHP Robert Debré, Paris   Dr David Germanaud 
CR constitutif 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 
 
Centres de compétences des Déficiences intellectuelles de causes rares 
Centre Compétences APHP Kremlin Bicêtre, Paris  Dr Anya Rothenbuhler Pen 
Centre Compétences CHU Amiens   Pr Patrick Berquin 
Centre Compétences CHU Besancon   Pr Lionel Van Maldergem 
Centre Compétences 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 Compétences CHU Nice   Dr Fabienne Giuliano 
Centre Compétences CHU Pointe à 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 Toutain 
 

mailto:ghe.defiscience@chu-lyon.fr
http://www.defiscience.fr/filiere/
http://www.defiscience.fr/filiere/
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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  HCL Lyon   Pr Laurent Guibaud 
Centre Compétences  CHU Amiens    Pr Patrick Berquin 
Centre Compétences  CHU Besançon    Dr Caroline Pâris 
Centre Compétences  CHU Nice    Dr Gaële Pitelet 
Centre Compétences  CHU Montpellier    Pr François Rivier 
Centre Compétences  CHU Bordeaux    Pr Cyril Goizet 
Centre Compétences  CHU Reims    Dr Pascal Sabouraud 
Centre Compétences  CHRU Tours    Dr Stéphanie Arpin 
Centre Compétences  CHU Rennes    Dr Laurent Pasquier 
Centre Compétences  APHP Pitié Salpetrière   Dr Cyril Mignot 
Centre Compétences  Hospice Civils de Lyon   Dr Christelle Rougeot 
 
Associations de patients et réseaux 

. Groupe Polyhandicap France  GPF  http://gpf.asso.fr/ 

. Réseau-Lucioles, Lyon : https://www.reseau-lucioles.org 

. Association française du syndrome de Rett - https://afsr.fr 

. Association francophone du syndrome d'Angelman : AFSA : https://www.angelman-afsa.org 

. Handi rare et poly : https://www.handyrareetpoly.fr 

. Polycap - https://polycap.fr 

. Association de défense des polyhandicapés ADEPO : https://www.adepo.fr/fr 

. INJENO soutient les parents d'enfants polyhandicapés et neuro-lésés 
https://www.facebook.com/injenoHDF/ 

 
Centre de ressources et réseaux 

. CRMH - /ŜƴǘǊŜ ŘŜ wŜǎǎƻǳǊŎŜǎ aǳƭǘƛƘŀƴŘƛŎŀǇ ŘΩLƭŜ ŘŜ CǊŀƴŎŜ - www.crmh.fr 

. CESAP Formation - Comité d'Études, d'Éducation et de Soins Auprès des Personnes Polyhandicapées 
https://www.cesap.asso.fr/cesap-formation-documentation-ressources/actuformation 

. Association Ressources Plolyhandicap Hauts de France : http://ressourcespolyhandicap.org 

. CRPGE - Centre Ressources Polyhandicap Grand Est (expérimental) https://crpge.org 

. HandiConnect ς Fiches conseils Polyhandicap https://handiconnect.fr/fiches-conseils 
 

Informations complémentaires 
 
ORPHANET - Source Internet : - http://www.orpha.net 
Article tout public 
Conduite à tenir en urgence 
Critères diagnostiques 
Focus Handicap 
Revue de génétique clinique 
 
Alliance maladies rares - CŞŘŞǊŀǘƛƻƴ ŘΩŀǎǎƻŎƛŀǘƛƻƴǎ ŘŜ ƳŀƭŀŘƛŜǎ ǊŀǊŜǎ 
Source Internet : http://www.alliance-maladies-rares.org 
 
Maladies Rares Info service ς tƭŀǘŜŦƻǊƳŜ ŘΩŀǇǇŜƭ Ŝǘ ŘΩƛƴŦƻǊƳŀǘƛƻƴǎ ŘŜǎ ƳŀƭŀŘƛŜǎ ǊŀǊŜǎ 
Source Internet : http://www.maladiesraresinfo.org/  Teléphone : 01 56 53 81 36 

 

http://gpf.asso.fr/
https://clicktime.symantec.com/3z7kRinBeG2sLkqojgz8WY6H2?u=https%3A%2F%2Fwww.reseau-lucioles.org%2F
https://afsr.fr/
https://clicktime.symantec.com/34UScD534MMYH29gNk9qbew6H2?u=https%3A%2F%2Fwww.angelman-afsa.org%2F
https://clicktime.symantec.com/3FELuEjHyfwtUeyJGVifbHq6H2?u=https%3A%2F%2Fwww.handyrareetpoly.fr%2F
https://polycap.fr/
https://clicktime.symantec.com/3TygiTFhpM4bFg85dNCkduZ6H2?u=https%3A%2F%2Fwww.adepo.fr%2Ffr
https://clicktime.symantec.com/3FYen5jjYCQ3ASL2HcXMivm6H2?u=https%3A%2F%2Fwww.facebook.com%2FinjenoHDF%2F
https://clicktime.symantec.com/3CC1Pi9ZF6cV7GYFUMJZZUY6H2?u=http%3A%2F%2Fwww.crmh.fr
https://clicktime.symantec.com/3Hx1pyfZe7S1EHv8nGQYMKo6H2?u=https%3A%2F%2Fwww.cesap.asso.fr%2Fcesap-formation-documentation-ressources%2Factuformation
https://clicktime.symantec.com/37W6vgr9ffV5gYSVyBKA8xL6H2?u=http%3A%2F%2Fressourcespolyhandicap.org%2F
https://clicktime.symantec.com/3Ex3KgkZ6DGdKcJd1nVdWo56H2?u=https%3A%2F%2Fcrpge.org%2F
https://handiconnect.fr/fiches-conseils/?s=&cat=16,&public=public0&publicIntitule=0&search=&rub=fiches
http://www.orpha.net/
http://www.alliance-maladies-rares.org/
http://www.maladiesraresinfo.org/
tel:+33156538136
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Annexe 3. Arbre décisionnel en vue du diagnostic étiologique 
 
Figure 1 : Participation des professionnels du diagnostic au projet de vie, selon les professions et les 
secteurs (Sanitaire, médicosocial, pédagogique) 
(Source : Pr Vincent des Portes)  

Le « village η ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ƻǳ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ǇƻƭȅƘŀƴŘƛŎŀǇŞ ŎƻƳǇƻǊǘŜ ǳƴ ƎǊŀƴŘ ƴƻƳōǊŜ ŘŜ ǇŀǊǘŜƴŀƛǊŜǎ ƛƴŘƛǎǇŜƴǎŀōƭŜǎΣ Ŝǘ ƛƭ 
ǎΩŀƎǊŀƴŘƛǘ ŀǳ Ŧƛƭ Řǳ ǘŜƳǇǎ Ŝƴ ǾǳŜ ŘΩǳƴ ǇǊƻƧŜǘ ŘŜ ǾƛŜ ǘƻǳƧƻǳǊǎ Ǉƭǳǎ ǊƛŎƘŜ Ŝǘ ŀŘŀǇǘŞΧ 

 

 
 
Figure 2 : Stratégie de diagnostic étiologique proposée devant un polyhandicap 
(Source : Dr Delphine Héron) 
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Annexe 4.  Tableaux, figures et compléments  
 

Cf en lien avec le chapitre Définition du polyhandicap 
 
Tableau 1 : le polyhandicap, aspects médicaux 
 
Atteinte cérébrale = déficiences primaires 
 
Altérations multiples des fonctions Caractères des atteintes 

- Cognitives 
- Motrices (quadriplégie, mvts anormaux, 

tr. tonus, déglutition, pas de réflexe de 
ǘƻǳȄΧύ 

- Sensorielles  
- Sensitives  
- Epilepsie  
- Troubles psychiatriques 
- Troubles neurovégétatifs 
- Troubles de vigilance et du sommeil 

 

- Présentes dès la découverte du 
polyhandicap 

- Généralement fixes (sauf si maladies 
dégénératives) 

- Non accessibles au traitement curatif 
- bŞŎŜǎǎƛǘŞ ŘΩŜȄǇƭƻƛǘŜǊ ƭŜǎ ǇƻǎǎƛōƛƭƛǘŞǎ ǉǳƛ 

subsistent (bases de la rééducation) 

Ĕ Pronostic vital engagé 

 

Altérations secondaires = conséquences directes des altérations primaires 
Troubles secondaires Caractères des atteintes 

- Tr. ostéo articulaires 
- Tr. de croissance 
- Tr. respiratoires 
- Tr. digestifs 
- Tr. urinaires 
- Tr. de parole et langage 
- Problèmes particuliers : hydratation, 

nutrition, escarres, douleurs, 
microcirculation risques iatrogènes 
 

- Très souvent absentes initialement 
- Evolutives de façon intriquée  
- Accessibles à la prévention et au 

traitement 
- Sources de souffrance 
- {ƻǳǾŜƴǘ Ł ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ŘŜ ƭŀ ƳƻǊōƛŘƛǘŞ Ŝǘ ŘŜ 

la mortalité (essentiellement par 
troubles respiratoires) 
 

Incapacités fonctionnelles 
- Troubles de la communication 
- Troubles comportementaux et relationnels 
- Troubles posturo locomoteurs et gestuels 

 
 
(Source : Dr Philippe PERNES) 
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Tableau 2 : place du Polyhandicap / PIMD parmi les handicaps neurologiques avec 
atteinte motrice  

 
 
(Source : Pr Gérard Ponsot ς Graphique) 
 






































