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SPW, maladie rare & I'origine de TND et de

Prader-Willi

handicaps (1)

portement
nces sociales

Dans un environnement difficile la personne
de s’adapfte
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Le SPW, maladie rare a I'origine de TND

Prader-Willi

et de handicaps (2)

- Des le début de vie, interactions avec I'’environnement
Structurent les réeseaux du cerveau impliqgués dans le
développement de la personne et ses apprentissages
Mais, quels ressentis sensoriels in utéro (toucher, odorat, goUt,
oule...) ¢

- Neurodéveloppement particulier, dysharmonique
- Troubles du comportement
- Troubles cognitifs particuliers
- Troubles du développement intellectuel (DI légere ou
moyenne)
- Comportement adaptatif limité

lls ont « une autre fagon de voir le monde »
lls ont des difficultes dans les interactions sociales
lls ont des difficultes avec.le «vivre avec »



Le SPW, maladie rare a |'origine de TND

Prader-Willi

et de handicaps (3)

« Pour aider les personnes avec TND a apprendre et éfre acteurs =
de leur vie
- il faut connaitre leurs compétences et leurs fragilités O
- Assurer une continuité du parcours de vie ’!‘5
- Poursuivre le développement des compétences e

- Faciliter les transitions » Pr Vincent Desportes - DefiScience
Il favdrait donc... =

- Poser systemqhquemeni le dlqgnoshc de TDI

- Evaluer régulierement la trajectoire développementale
- Les compétences intellectuelles (par ex. echelles de Weschler)

- Le développement cognitif et adaptatif dans la vie quotidienne
(Vineland 1)

- Déterminer les besoins de soutien dans la vie quotidienne et les
projets de la personne (échelle d’intensité de soutien - SIS-F)




Dans la vie quotidienne ...
Troubles comportementaux

- Rigidité cognitive (déficit de flexibilité)
- Obstination, entétement
- Difficultés pour changer de tache, d'activité

- Questionnements repétitifs, discours en boucle
- Comportements compulsifs

- Collections, rangements dans un ordre immuable
- Accumulations/collectionnisme
- ldées obsédantes sur une personne

- Faiblesse de la mémoire (surtout MCT)

- Difficultés de conceptualisation, d'abstraction (notions de
temps, espace ou causalité ...)

- Habitudes et rituels (ne pas les laisser s'installer ...)
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Dans la vie guotidienne ...

Prader-Willi

Communication (1)

* Deux champs dans la communication orale (situation
interactive)

- Langage réceptif = ce que je comprends
» Langage expressif = ce que je dis
(capacités expressives > réceptives)

A Attention, si tres bonnes capacités d’expression
verbale, mais, langage réceptif déficitaire
->mal entendus/ malentendus /non entendus

Pauvreté du langage figuratif et élaboré
Difficultés avec I'abstraction

Difficultés avec la polysémie

Compréehension difficile de I'implicite, des non-dits
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Dans la vie quotidienne ...

Prader-Willi

Communication (2)

- Lenteur a comprendre et a répondre, besoin de temps pour
analyser une information et prendre une décision ou y
repondre

"J'ai un coté « menteur ». Quand on me pose une
question, avant de pouvoir comprendre ce qui est dit, je
donne rapidement une réponse sans réfléchir. Cela se
produit davantage lorsque je ne me sens pas bien ou
quand je suis stresse."

- Propension a la fabulation — a distinguer d’un délire

—2>Invention d'un univers satisfaisant et pris pour du réel
(sifuations professionnelles ou familiales fantasmées ..
délires erotomaniaques, grossesses imaginaires ...)
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Dans la vie quotidienne ...
Ajustement dans les interactions sociales

- Communication pragmatique : adapter son langage dans un
contexte non verbal (attitudes corporelles ...)

- Théorie de I'esprit : capacité d'attribuer & autrui des intentions,
des croyances, des désirs ou des representations mentales
(autres que les siennes)

- Ne pas négocier, ne pas discuter .... Mais, expliquer
- Difficultés a initier une conversation, pas de sens critigue

- Difficulté de compréhension globale par blocage sur un détail

- Difficultés pour échanger avec plusieurs personnes
—>Préférence pour une relation duelle
“>Tendance a rester collé G une vision égocentrée

- Hypersensibilité au stress
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Dans la vie quotidienne ...
es dysfonctions executives

France

Difficultés a utiliser spontanément ses connaissances ou
compétences dans des situations nouvelles, donc non routinieres

- Déficit pour inifier une action dont ils sont pourtant capables
- Difficultés a saisir dans quel contexte et a quel moment agir
* Limitation du comportement adaptatif

 Difficultés en lien avec les fonctions d’'attention, de flexibilite,
d’'inhibition, de planification

Donc comment faire face a I'imprévu, changer de planning ?
Pas de plans B !!

Et cependant, capables de stratégies inimaginables
pour se procurer de |la nourriture
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Dans la vie guotidienne ...
mmaturité émotionnelle

Difficultés pour reconnaitre, identifier, gérer et verbaliser leurs
emotions mais aussi celles des autres

En apparence, pas ou tres peu d’'ajustement du comportement
a I'état émotionnel de I'autre (joie et colere les mieux
reconnues)

© ©

Reconnaissance des visages et des émotions altérée L
(exploration atypigue des yeux et du visage)

Désinhibition émotionnelle - Effet « on/off » parfois déconcertant .

Et pourtant, ils entendent tout, ils voient tout !
Is sont tres attentifs a leur entourage ...
Ce sont des « éponges émotionnelles »
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Absence de filtre, de modulation des eémotions et des impulsions -
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Dans la vie quoftidienne ...
Difficultés de la vie sexuelle

France
Difficultés pour exprimer ses pulsions sexuelles, selon la « norme »

Quelle sexualité
— difficultés a vivre une sexualité comme les autres
— pas de confiance en soi, désirable ¢ capable ¢

Relations sexuelles « pour faire plaisir», en échange de
nourriture — redire la notion de consentement

Désinhibition sexuelle, absence de pudeur (codes sociaux a
rappeler)

« Grande vulnérabilité sur les réseaux sociaux, les sites de
rencontres (substitution a de vraies rencontres)

Accompagnement indispensable
Information et formation a la vie affective et sexuelle




Les situations problemes
Les situations defis

Les coleres, les « crises »
Avant, pendant et apres ...

Les troubles psychiques, les « crises » aigués
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Les coleres, les crises

« Passages a I'acte réactionnels, en lien avec le contexte, ciblés

- Actes de violence, a priori non ciblés (message +++ &
I'entfourage)
- hétéro-agressivité physique, verbale se manifestant contre
I'entourage

- auto-agressivité (automutilations)

- Déclenchées par anxiété, frustration, incohérences, vécu
d’injustice, changements de routine ... inconfort somatique

- Aggravées par fatigue, dépression

- Souvent, violence agie sans commune mesure avec les
Incidents I'ayant provoquee

Troubles du comportement = expression d’'un mal étre
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Comprendre |'origine des « crises » pour

Prader-Willi

les prévenir

Intolérance a la
frustration
Situation inconnue ou
imprévue
Anxiété

Crise en réaction

Défic.i’.rs Faiblesse de
cognitifs I'expression et de la

communication sociale

Déficits
d’'adaptation sociale

14




Prévention des crises

- Etre & I'écoute des signaux faibles

Z’rra’reges - Attitude de réassurance, d'empathie, de
< , bienveillance, proximite ou non de la personne,
prevention VOIX

- Décentrer la pensée pour désamorcer
- Rechercher une réponse collaborative
« Passer le relai

- Céder ou pas (bénéfice/risque)...

Empathie Patience Calme
D'apres Dispositif START

Y aPa
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France




Que faire pendant la « crisen ¢

France

Pendant la crise, la personne est hors de controle

Ne pas chercher a la raisonner, toute discussion rationnelle est
vaine

L'isoler dans un endroit calme tout en surveillant gu’elle ne se
blesse pas

L'isoler pour protéger les autres

Aider la personne a reprendre le controle de ses émotions
Gérer ses propres eémotions

Ne pas repondre en miroir

PWF_COP_Bretagne _mars2025 16



Que faire apres la « crise » ¢

- Rechercher les causes, analyser le déroulement et les solufions qui
ont permis de la résoudre

- Au calme, réfléchir et discuter du probleme avec la personne,
I'aider a verbaliser I'événement

- En équipe, avec la personne, avec la famille
» Revoir le projet de vie (donner un sens au quotidien)
» Revoir le contrat (le contrat fait tiers)
» Importance d'une supervision
« Cahier de suivi « crises »
- Tableau avec informations factuelles (date, lieu,
contexte, résolution, décisions)
- Repérage de situations similaires ayant déclenché la crise
- Quelle est la fonction de la crise ¢
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Grille d'analyse fonctionnelle des

Prader-Willi

« crises » (type ABC)

Date |Lieu Personnes | Antécédents Comportement | Suite
Heure présentes | Que se passe-t-il | Que fait, que dit | Quelle(s)
juste avant ¢ la personne ¢ solution(s) ¢




Analyse fonctionnelle (ABC) =

A= B << C

Antécédent(s) Behavior / Conséquence(s)

Comportement (s)
probleme(s)

Ce qui
se passe

Béenéfices
avant

Ce qu it Ce quise passe

Antécédents apres

immediats
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Les troubles psychiques
Les crises aigués (1)

* Le SPW n'est pas une maladie mentale repertoriee (CIM X, DSM V)
malgré des symptomes psychiatriques identifiables

» Troubles anxieux

« Troubles dépressifs

* Troubles de I'humeur

 Troubles aufistiques

- Symptdmes psychotiques, décompensations ...

« Manifestations soudaines, violentes, déroutantes

- Distinguer ce quireleve
- d’'un trouble psychique ou

- d'une incompréhension de I'environnement, génératrice
d’angoisse, de comportement inadapte



Les troubles psychiques
Les crises aigués (2)

France

* Vulnérabilité aux froubles psychiques

* Importance du contexte personnel - accompagnement
pedopsychiatrique a envisager des I'enfance

- Etats dépressifs souvent ignorés ou sous diagnostiqués

« Premiere survenue brutale (début adolescence, dge adulte),
avec parfois une modification tres sensible du comportement
habituel

» Hospitalisation pouvant éfre indispensable (grande souffrance)
- psychotropes
- attention au « si besoin »



Comment accompagner les personnes F>%
avec un SPW |

Un accompagnement collectif cohérent

Autodétermination, un changement de regard et de
posture

Autodétermination, une exigence respectueuse de la
personne

Pour conclure sur ces histoires singulieres
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Un accompagnement collectif cohnérent %

France

 Un cadre nécessaire qui protege et libere
« A construire avec eux et non imposer

- Cadre jamais totalement acquis, a rappeler et expliciter
regulierement

- Cadre gui doif évoluer avec le temps, s'assouplir pour ne
pas enfermer et permetitre le libre choix

- Un contrat =reflet d’1 collectif qui s’engage a accompagner
- Transgression des regles = rupture du contrat et du lien de

confiance

- Poser un acte pour restaurer le lien (réparation, mise a
distance...)

- Décision collégiale, expliqguée, non négociable, et

« vue » par la personne



Autodétermination, un changement de

Prader-Willi

regard et de posture

- La personne n’est pas une personne « moins »
- Ne pas penser « retard » a rattraper
* Ne pas penser « écart » a réduire par rapport & une norme

- Proposer un accompagnement adapté d ses capacités et d son
évolution (plasticité cérébrale)

- Rechercher et adapter I'environnement pour gu’elle se sente -
accuelllie
- Appréciée
- comprise
- Rechercher, s'appuyer sur ses compétences et les développer

- L'accompagner dans ses choix et non dans celui des autres
(ambivalence, conflit de loyauté)



Autodétermination

Prader-Willi

Une exigence respectueuse de la personne =

Désir et volonté de vivre dans la société, d’étre dans la société
L'accompagner, c’est :

- Ne pas faire, décider a sa place

- Repérer les freins (peur des échecs, trop grande liberté ...)

. o _ _ ~ CERHES
° Oser pre N d re d es rlsq U esl C’est la personne en situation de handicap qui est experte de sa propre vie

' i Objet de soins —> sujet de désirS
et faire confiance

- L'écouter, I'aider a
demander de I'aide

« Coconstruire avec elle
Ises projets
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Pour conclure sur ces histoires singulieres ... &

- Accompagner la personne et oublier le syndrome sans le nier

- L'obésité n’est pas inévitable, mais aujourd’hui, pas d'autonomie
dans le domaine de I'alimentation

- Mise en place, trés to6t, d'un cadre qui protege et libéere
- Un accompagnement nécessaire et cohérent
* Penser « parcours de vie », vision dynamique

- Des personnalités attachantes et pleines de ressources, si on sait les
mobiliser

Ce sont des personnes a part entiere, avec des droits, des désirs,
des espoirs
Prenons le temps de les écouter - Faisons preuve d'une réelle empathie
On ne peut pas leur mentir !
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