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Préface 

En juin 1992, se sont tenues les Journées consacr~es au Polyhandicap. 

Les Professeurs Gérard Ponsot et Olivier Dulac, responsables d'un service de neurologie 
in"antile 05i ils ont à combattre des affections particutierement graves et handicapantes, 
étaient à l'origine de ces Journées. 

Cette manifestationapermisde faire te pointsur le Polyhandicap, ses multiples et lourdes 
cc nséquences. 

Da très nornbreux orateurs sont venus apporter leur expérience dans des domaines 
exjrêmement variés, et c'est tout à l'honneur des organisateurs d'avoir pu rassembler 
attant de médecins spéciafistes qui, pendant trois jours ont pu exposer les graves 
re:entissemenl du poIyhandicap, tant pour les patients, les familles, le monde medieai 
que pour notre société. 

Il &ait essentiel de rassembler et publier toutes ces discussions dans un ouvrage de 
réi'6rence à I'intention de tous ceux que te polyhandicap concerne. 

C ~ s t  chose faite, grâce à ta ténacite des Professeurs GrVrard Ponsot et Olivier Dufac. 
Qtl'iits en soient remerciés. 

Professeur J.P. Luton" 

" Doyen de la Faeutte de M6decine - WGpiial Cochin - 24, rue du Fg. Saint-Jacques - 75014 Paris. 





Introduction 
- 

'Une des plus belles choses que notre temps nous enseigne, c'est de porter la maniere 
et ia simplicité en des matières très composées que nous préjugions, il y a peu, produites 
pap le hasard, Ie bruit ou te chaos ... dans le sens ancien du mot,.." Cette phrase, que 
j'e:rPrais du dernier texte de Michel Serres "Ecciajrcissements'~ l'aimerais que nous 
pu ssions l'appliquer au problème posé par les enfants polyhandieapés. 

1301yhandicap. Soit, puisque c'est le titre de ce Colloque, puisque la dt4finition qu'en ont 
prctpostr E. Zucman et J. Spinga a &ta communément acceptae dans notre pays, pour 
distinguer, parmi les enfants multihandicapés, les enfants très sbverement atteints avec 
expression multiple de leur infirmité et déficience intellectuelle sévère, de ceux qui ne 
présentent qu'une association circonstaneielie de"handicapsS, et deceux dont !'aggravation 
du handicap résulte de troubles de f'apprentissage ou de problèmes relationnefs. 

Polyhandicap. Soit, même si le mot heurte par sa construction heltenico-saxonne, 
rnêrre s'il n'a pas trouvtr d'&ho à Sétranger - il est d'ailleurs intraduisible, au moins en 
fanigue anglaise, où l'on pr4fère parle d'enfant s4varement handicapé. 

FPolyhandicap. Soit, même si depuis qu'if a 6% proposé, le concept de handicap s'est 
pré:isé, et désigne essentiellement Je désavantage d'une personne dans ses raies de 
survie essentiels. Or lorsqu'on parle, aujourd'hui, d'un enfant polyhandicapé, I'emploi de 
cet ~djectif renvoie d'abord à ta notion d'une déficience mentale sévdre. Mais il est vrai 
qu'ih travers le trés peu d'autonomie que les enfants possèdent et posséderont, le terme 
renvoie en seconde intention à ce troisième niveau d'analyse de ia classification 
inteynationale proposée par Ph. Wood.* 

* Traduit en fran~ais par l'INSERM, CO-4drtion OMSIINSERMICTNERHI, Paris, Les PuMications du 
CTNERHI, 1989,350 p. 



Usons donc, pendant ces journées, du terme "pofyhandicap". Mais permeQez-moi de 
souligner trois implications restrictives & I'usage de ce mot, qui me paraissent essentiel- 
les : 

1 - Souhaitons que ce terme reste d'utilisation technique, quql soit utiiisé seulement par 
les acteurs du système de soinset les professionnels de la prise en charge, et nqntroduise 
pas aupr&s des parents, aupres de teur entourage, une connotation plus désespérante, 
parce que multiplicatrice, pour l'enfant handicapé. 

2 -Que nous ne nous limitions pas aux seules approches nosofogiques et 
physiopathologiques des problèmes poses par ces enfants, même s7i est très important 
de faire sortir nombre d'entre eux de la brume diagnostique dans laqueHe ils sont encore 
plongés. 

3 - Que ce terme ne serve pas à réduire le probleme posé au seut enfant, mais que 
l'analyse, y compris sémiologique, de la question n'oublie jamais les parents, leur 
comportement, leurs gestes, leurs silences si bien d4crits par E. fucman, QltSments 
déterminants pour ce que doit 4tre fa meilleure prise en charge de t'enfant. 

Qubn se souvienne enfin, à travers tous nos débats, qubn  parlant des plus demunis 
parmi les plus démunis, c'est de nous que nous atfons parler, de tout notre systdm de 
valeurs : ces enfants sont porteurs des questions les plus profondes, tes plus difficiles qui 
se posent à nous, à notre sociétk, que ce soit pour teur venue, leur survie ou leur avenir. 
Ils sont la matérialité de questions si terribles que nous n'osons le plus souvent ni les 
formuler, ni les entendre. Or nous nous souvenons tous que ces questions ont reçu dans 
l'histoire rêcente de nos pays européens une réponse 6galement terrible. 

Woublions jamais que les enfants dont nous allons parler, dont nous parlons, ee sont 
tout simplement nos enfants. 

Michel Fardeau*"" 

" Professeur au CNAM, Chaire @Insertion Sociale des Personnes Handicapti?eç, Dirateur de I"Unit4 
lNSERM 353 - CNRS URA 614. 

COLLOQUE PQLY HANDICAP 



Présentation des journees sur le Polyhandicap 

Gérard Ponsot* 

Au murs de ces joum4es consac&es à Penfant ayant une dSsficience mentale profonde 
associC3e à une atteinte motrice parfois défini comme enfant pofyhandicapé, seront envisagés 
ivs multiples problèmes ~cristaIlis6s. par ces enfants, à partir de I'exphrience d'orateurs 
i?tC3ressés à des titres divers au poiyhandicap et qui n'ont pas toujours l'occasion de se 
rencontrer. 

t a  carnptexit~ des problèmes m6dicaux postls par les enfants pofyhandicapés va de p i r  
avec celle du cerveau humain et de son &veIoppernent : 

43urant tes quelques mois de via fetale, te travail de centaines de miltions d'ânnh 
c1'6voiution doit l'tre ré-accompli. Des dizaines de mitljons de neurones naissent. Puis ces 
nouveltes cellules doivent trouver leur chemin pour atteindre leur localisation frnab en se 
téplagant parfois sur des distances importantes chez un embryon dont la morphogenbse est 
on remaniement continu. Une fois arriv4, i'axone de ces cellules doit atteindre sa propre 
Çestination et titablir ses connexions en bvitant les multiples connexions abbérantes qu'il 
rencantre lors de son long voyage. Chacune des cellules doit synthétiser un ou plusieurs 
reuro-transmetteurs parmi la douzaine connue. Tout ceci se fait sous le contrôle de multiples 
ç&n#s que l'on cornmena3 à localiser. Le produit de ce miracle est i'objet connu le plus 
compliqué dans le monde : un cerveau humain>%. 

*Service de Neuro~ialn'o - Hopiiaf Saint Vincent de Pau! - Pans. 
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Cette cornpiexit6 extrame explique que t"ûn commence à apercevoir Ies problémes neuro- 
bioiogiques et peine à entmvofr tes mhnismes enwre plus secrets impliqués dans les 
fonctions cégbrales sup4rIeures aussi bien bu cerveau humain normal que JBsC?. 

t a  p&wience du pofyhandic;.ap est campnse entre 1 à 3 p u r  1 600 f!5,61 ce qui fait qu'en 
France naît chaque ann6e environ 2 400 enfants d4ficients mentaux profands (750 OQO 
naissance par an), 

Les lésions c4r4brates organiques responsabfes du palyhstndicap sont ir&versib!es, eltes 
suwiennent dans 80 B 85 96 duxant ia pBriode anteenatale et péri-natale i2I. 11 siagM le PIUS 
souvent de lesians fixées, nasrne sien fait eiies pr4sententdes remaniements praiung4s, aux 
cons@uences irnprevlsibles souvent défavorables, Canoxo-ischBmie li4e au travait et 
hccauchement qui &ait la lasion cér4brate principale pour U%i@, n'exptique en fait que 3 à 
10 Q des poSfiandiwps Ç1,33. 

A une époque où l'on annonce tous tes jours, parfais de fapn pw nuzm&&* àas prqres 
mddicaux impomntJ : nouvelles techniques de diagnostic, iocatisation de gènes (aw leurs 
anomalies, nouvelles thémpies en particulier g&niques, dans pres de 40 % des cas [41 malgr4 
tes explorations de PIUS en plils sophistiquées on ne trouve pas f"4tiolctgitr de ces 14sions 
&r&bmies et dans ia majorit4 des cas où elle est connu@ (comme dans bs en&ph(alopat:hies 
circulatoires) on nkn connait pas le m4canisme f4, 7Iz enfin lat:o&tit& de e s  I6sions nkest pas 
acesssible B une thdrapeutique sp&ciftque. 

Un autre aspea essentie/ posé par ces enfants est Fa %vision%, *I'iden%t&,s que I"on a d'eux. 
Cette «vision*, ceàte «identité» dépend bien sfir de ta parent4 que I'on a avec eccs eriSants, 
Wren% el proches, 6quipe saignante, sûciére en g&nQral, mais aussi de nos convictions 
modes, ethiques, philosophiques, retigieuses.Af'identité que nous leur donnons, dtswnd la 
facm dont ils vont &tr@ accueiitis, pris en charge, et le regard qua Pon a sur eux, si )ou& de 
ct~ns4queni=es pour renfant et sa famille. 

Tout ceci explique les dificultés r~ncontrées avec fe pujyhandicap, di@wlt&s pour pr&venir 
ces I&sians, pour 1@s prendre en char@, qu'eltes soient rwonnues durant fa grossese, h fa 
naissance ou plus tard, et pour !es «annonm@ a la famille. 

Et pourtant, et i f  &ut le dire tranquiflement mais scrns am"oguTt4, une sûcitStd qui n'admf 
pas, ne suppuae et ne prend pas en charge, si besoin est, Ia difference est: une sc~ci4ta «à 
sisques graves* 

Cih piise en c h a r ~  de ces enhnts ist de Ieum familles mnfmntb I"inadmissible, 
I'irr4parable, flnsuppczmble, duit wursuivre quatre buts ptmcipaux : 

* Les Iésions cCrr4braIes irr4versibfes ne sont pas une qcfataIitti?s>, et fa mBdecine de 
recherche et de soins doit n'avoir qu'un seul but : {es prBvenir et Iw guSrjr même si !es 
difficuIt6s paraissent actuellement souvenr insurmontables ; 

,Trouver pourcesenfanls les moyens deeommunication :des recharchtrstrf?~ importantes 
dans ce domaine sont wursuivies par de nombreuses Muipcls soignantes et des parents ; 
eltes seront exposE?es au wurs de ces journées ; 

.Tour &tour les difféuenlsorgmesde ces enfanCs «se d;ériéglent~ genant msid4mbfement 
feur qualit4 de vie aussi bien le jour que Ia nuit, et exposant à des mplicaljons setrisres. II 
est eçsentiei que les gquipes saignantes prdviennent et traitesit ces dtsfaillances pfurj- 
visc6rales ; 
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.Enfin, la prise en charge devra être adaptke ài'état de ces enfants, à leur âge, aux besdns 
et aux d@sirs des familles auxquelles appartiennent les dAcisions pincipales. 

Le but à atteindre est de trouver pour la prise en charge de ces enfants un aconsensus 
partiel» entre tous les intenitenants y compris les parents, même s"i est normal et même 
.fondamental qu'ils l'abordent avec des options diffhrentes. Espérons que ces journées 
Dermettent de faire quelques pas dans ce sens. 
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L'ent&e des enfants poly.handicapés en 4Bblissemntest souvent pr&oce : 9 % (4701 ont 
moins de 6 ans {tableau 23 ; ieursortie et feurorientation versdes 6tablissements pour adultes 
sont souvent disciles : 466 jeunes de plus de 2 ans (8,8 5%) demeuraient en etablissement 
au 1 .1.1992 au del& de I'&s I!mite" ,tandis que 142 d'entre eux C3,1 96) 4 ~ 6 s  de I ô h 19 ans 
baient d&j& accueiltis dans des étabfissements pour adultes (tableau 2). 

l"8blt3aiu 2. R4parXitian par âge et sexe des enfants et adalesceints et adultes 
gr3alyhandiczipés dans les dtzibfissements et services mtsdieo-saciaux au "fl .l$92 
Icranctr enttdre) 

0-5 aas 246 470 8.9 16-39ms 73 69 142 3.1 
6-10 ans 797 739 1536 292 20-242.lans 674 5% 1204 263 
Il-15ans 875 746 1 621 30,8 25-Dans 674 5% 1210 26,4 
16-t9ms 653 B + Y ~ ~ S  449 347 796 f7,3 

35-39 RUS 2-77 196 473 l0,S 
40-448ns 173 166 339 7,4 
45-99 sns 94 80 174 3 8  
$0-%ans 65 Sa 117 2,s 
5 . 5 5 1 , ~ ~  33 Y 67 2.5 
M a n s  6 22 28 0,6 
>Mans 10 29 39 @,9 

2528 2051 4 589 iS@ 
I 

Scterrcc3 : d'8pr& enqu&te ES 91 - Minist&re des Affaires Sociaieç, de la Sant4 et de ta Villa - SESI, 

2 Le coût du placement des poIyhandimp8s 

Lknqu4te de ta D.A.S. 

Isoler, pour les idenrifisr, les depenses coifectives aflea4es aux 4tablissemen% médico- 
soûiaux est dificile, En effet, les donn6es trnancières dont nous dispmons, proviennent de 
t"t;;aqu&te budgétôire annuelle rhaiisée par la Directtûn de IyAcrion Sociafe ; mais elles 
wqstituent davantage un instrument de gestion prévisionnelle qu'un outil statistique (DAS, 
i9M). 

Zextes, I"enqu&te budg4taire annuetle foumg des indications pr&cises sur i"évol@ion des 
coOts et des tarifs et leur dhmpasition, Mais il s'agit d'une enquete renseignb par les 
DDASS et non les établissements3. De plus, les donnees sont non exhaustives et ne Sont 
fbbjet d'aucune validation. 

Enfin, (es coûts moyens par pplce install6e, qui sont reproduits sur le tableau 3 s'entendent 
pour toutes disciplines, client!les et activités conbndues. Les enfants polyhandicap4s ne 
peuvent donc être identifies avec prêcision dans c a  ensemble, - 

DBrogatian autorisée par I'amendmsnt Gretan. 
Les questionnaires de Yenquite budghire sont envoyes aux DDASS par t"&&inistmtion centfilie. 

Lts sont remplis par tes SeMces des tutetles des DDASS à partir des dossiers adminisfraafs des 
4tabfissements mci!dico-sociaux. 
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Tableau 4. Etablissements et services pour personnes handicapées financés par 
la Securitb Sociale (Annbe 1992) 

en millions 
de francs 

1992 

I - ENFANCE ET JEUNESSE INADAPTEE 

Instituts medico-@ducatifs 

lnstituts medico-pedagogiques 

Instituts medico-professionnels 

Instituts de reeducation <psychothBrapiques> 

Etablissements pour lnfirmes moteurs cerebraux 

Etablissements pour infirmes moteurs 

Etablissements pour infirmes moteurs et moteurs 
cerebraux 

Instituts d'education sensorielle pour deficients visuels 

Instituts d'education Sensorielle pour deficients auditlfs 

lnstituts d'4ci'ucation sensorielle mixtes 

Centres de placement familial specifique pour enfants 
handicapes 

"Foyers d'hebergement pour enfants et adolescents 
handicapes 

Centres rnedico-psycho-pedagogiques 

Bureaux d'aide psychologique universitaire 

Centres d'action medico-sociale precoce 

Services de soins et d'Qducation speciate Zk domicile 

Etabllssements experimentaux en faveur de l'enfance 
handicapee 

Total Enfance handicapée 

II - ADULTES HANDICAPES 

Centres de placement familial pour adultes handicapés 

lvlaisons d'accueil specialises 

Foyers de vie pour handicapes 

Gentre de reeducation professionneIle 

Centres de preorientation 

Etablissernents experimentaux en faveur des adultes 
i-andicapes 

Totat adultes handicapês 

TJOTAL GENERAL 
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3. Le maintien en famille des enfants polyhandiçapes 

Lorsque la familte ne trouve pas de structure adaptée à la situation de l'enfant eù'ou proche 
de son domicile ou lorsqu'elle préfère garder I'enfant domicile et ne pas envisager son 
placement, I'enfant vit dans sa famille. 

Pour faire face aux dépenses liées à I'enfant, celle-ci peut solliciter i'attribution d'une 
nouvelle allocation, la 3éme catégorie de complément à I'AES, créée par décret en septembre 
1992, puis complétée par 2 circulaires d'application6. 

il faut remarquer le caractère innovant de cette nouvelle allocation destinée à aider 
financièrement les famillesd'enfants tr&s dépendants. Mais lesconditions d'attribution en sont 
très strictes. En effet, leversement de ce complément est subordonné à la cessation d'activité 
d'un des deux parents ou au recours effectif à une tierce personne7. Le montant de cette 
allocation est égal à 5.331 francs par mois, soit l'équivalent de la majoration pour tierce 
personne dans ie régime d'invalidité ; cette somme vient s'ajouter au montant mensuel de 
I'AES (657francs ), versé par la Caisse d'allocations familiales (CAF) du domicile des parents, 
après vérification des conditions administratives d'accès à l'allocation. 

Uneenquête par voie postale réalisée par le Laboratoire d'EconomieSociale de l'université 
Paris I auprès de toutes les CDES a mis en évidence de grandes disparités dans i'attRbution 
de cette nouvelle allocation selon les départements8 : si le pourcentage moyen de réponses 
positives aux demandes de troisième complément est de 73,5 % dans cette étude, fe taux 
d'acceptation des dossiers varie de 31 % à 100 %. L'analyse de ces disparités peut être 
éclairée par celle de tadensité départementaledesétabiissements ou sections d'établissements 
accueillant des enfants polyhandicapés. D'autres facteurs intennennent, liés aux modalités 
de fonctionnement des CDES. 

4. L'impact du maintien en famille d'un enfant polyhandicapé : une vie sociale 
restreinte. 

Une enquête récente effectuée auprès de 1 1 2 familles d'enfants ayant à domicile un enfant 
très sévèrement handicapé a permis de mettre en évidence la pauvreté de leur vie socialeg : 
ies parents vont peu au restaurant (3 fois par an contre 20 fois pour la population gdnérale) ; 
80 % d'entre eux ne vont jamais au cinéma (60 O/o dans la population générale). Mais 
rattribution du 3èmecomptément permet aux famillesdes sortiesàI'extérieur plus nombreuses 
et de visites plus fréquentes à des amis qu'avant l'attribution du 3ème complément d'AES 
(tableau 5). 

Décrets no 91-967 et 91 -968 du 23 septembre 1991 - Circulaires no 91/39 du 18 decembre 1991 et 
circulaire additive no 92125 du ô septembre 1992. 

et par extension, à IJimpossibilitf3 de trouver du travail & cause de i'enfant handicapé. 
Enquête réalisée par le Laboratoire d'Economie Sociale de I'Université Paris I (contrat R&seau 

National de ta Santé Publique - 1994 - Direction scientifique : A. Triomphe). 
enquête réalisée par C. Peintre et S. Trufer, sous ta direction de A. Triomphe, dans ter cadre du 

contrat INSERM/CNAMTS no 50 1093. 
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"Tableau 5, Visites dans la familfe ou chez des voisins des membres de famiifes 
r f  errtmts tr&s sevèrement handicapes ( I l  

Families %n6ficiant du %m mpiément Familles ne receant 
pas le %me compltsment 

Reste B savoir si fa qua!%& de vie des enfants peut être mesurée et cornpar& selon leurs 
dijférents lieux de vie, Lfomicile ou institution. Des progrrSs ont été réalishs au cours des 
dernieres années qui ont ahuti & Ia mise au point d'instnrments de mesure (qua!ity of tife - 
Q.O.L. - instruments) et d'une dErfinition dorénavant consensueMe : la qualité de vie paur les 
personnes handicapées serait "la sensation de bien-Qtre d'une personne qui s'échelonne de 
la :satisfaction à I'absence totafe de satisfaction selon les domaines de la vie qui lui semblent 
im ~oflants". (Becker, 1995). 

Mais il n'y pasd"6talon-Wge pour mesurer taqua&Çsdevie même si an obsewe une ce~dne 
inf!ation d'indicateurs et de m&%odes u%lisées. Van Dam esIlme qu'if y a environ 250 
m&hod@s génbrafes disponibles pour mesurer lesdiff&rents aspects de laqualit4 de vie. Wan 
Da%, 1 981 1. Mais eles sont raremen? appiicabtes aux enfants (Spliker, 1990). 

Conclusion 

Les aspects économiques de la prise en charge des enfants polyhandicapés font ?objet 
d'une attontion croissante renfurcke par tes contraintes économiques qui pésent sur les 
&tal~lissements et les difficultes financiéres auxquelles doivent faire face les familles au sein 
desquelles vit un enfant: handiw*, 

R'iais I"évaluat.iondesd4wnses toQieswgag&sest d&!iwteen rasan de la mhnnabanm 
épjc'6mioIogique du polyhandieap cher tes enfants, des di%wit&s de rephrage des coQts 
engendrés par le mainden à domicile, de !a fiagilie des dunnttes agrégçses retatives aux 
ataklissements médico-sociaux. 



Environ 5 000 enfants polyhandicapés sont institutionnalisés et 2000 restent en famille 
avec un soutien financier important. Mais tes dépenses '"on marchandes" ne sont pas 
comptabilisées. C'est toute ta dfiicultéd'une estimation agr@eant desdépenses monétarisdes 
(prix de journée, salaires) et d'autres qui ne le sont pas, telles que le bénévolat et ta production 
domestique des familles. 
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Évaluation des besoins en équipements 
pour adultes handicapés en Ile-de-France* 

Tompte-tenu des besoins importants pour accueillir les adultes handicapes au sein 
de foyers, de logements thtSrapeutiques, d'ateliers protégés et de Centres d'aide par le 
travaii (CATI, à la suite notamment de l'effort déjà entrepris à l'égard des enfants et des 
addescents, i f  importe de prmder au dévetoppement de ces équipements, sur la base 
dkne estimation des besoins aussi proche que possible de la réalité". 

Ce constat est tiré d'une note rtsdigée par la Direction des équipements collectifs, à la 
Prbfecture de la r4gion lle-de-France, dans le cadre de la réflexion menée il y a dix ans, 
en 1980, sur la mise à jour du schéma directeur &aménagement et d'urbanisme de la 
régian lie-de-France. 

Fin 1982, le Conseil Régional d'lle-de-France demande à JYOObsenratoire Rhgional de 
Sarité de réaliser une &ude pour mieux appr4hender l'ampleur des besoins en structures 
d'accueil pour adultes handicapés. Pour des raisons de faisabilité, celle-ci ne concerne 
dans un premier temps que Paris et iiEssonne. Elle est ensuite étendue aux Yvelines, à 
la S~ine-et-Marne et enfin à la Seine-Saint-Denis. Toutes ces études confirment le sous- -- 

" Cet article constitue une spthése de I'étude suivante : P. Louchart, D. Antoine (1 990). Evaluafion 
des besoins en équtpements pottraduites handicaplbs, Synthese rlbgioflale, ORS liede-France, 242 p. 

** ORS Ile-de-France. 
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équipement important des différents départements, et aboutissent à des estimations 
quantifiées du nombre de places à créer dans les différents types d'4tablissements. 

Pour autant, te nombre de piaces qui se créent durant cette période demeure sans 
commune mesure avec tes estimations de besoins qui sont proposées. t'lie-de-France 
reste fa région fran~aise la plus mai pourvue en structures d'accueil pour aduites 
handicapth, après la Corse. Devant I'ampteur du problème soulev4. par l'accueil des 
handicapés adultes, le Directoire de t'Observatoire Régional de Santé charge celui-ci de 
réaliser une synthese rdgionale de fa situation dans ce domaine permettant de répondre 
à ta question suivante : combien de places o"acc~@iIpouraduites handicapés faut-il crber 
eo fie-&-FrancepourrBpondre aux besoirrs, et sefon quelle répartjtiiûn entre les difft5rents 
types de structures et entre les dmrents dépaH@ments ? 

Par ailleurs, devant ie peu de projets de création d'~~ablissements pour adulies 
handicapes dépostss, devant le nombre important de ceux qui n'aboutissent pas, en d&pjt 
des besoins non satisfaits, le Président du Conseil Régianal d'lle-de-France demande 
également que soit rearisee, en parafièle, une analyse des facteurs qui font obstacle à une 
augmentation des capacités d'accueil, C'est & cet ensemble dYnterrogations que la 
présente étude de IObsewatoire Régional de Santé d'fie-de-France essaie de répondre. 

tes stnrctures d'accueil pour adultes handicaws puvent être cfassérrs en deux grandes 
catégories : 

Celies &stin&@s à des tmvaiffeurs ham3'captSs qui ne peuvent exercer une activit6 
professionneife en milieu ardnaire de travail. Ils travaillent suit, pour les moins handica@s, 
dans un atelier protégé {AP) ou pour un Cenee de Disttibution de Travail h Domicile (CDTD), 
soit, lorsque leurcapcteite de travail est inferieure au tiers de celle d'un ouvrier valide @Muant  
la même tâche, dans un Centre d'Ai& par le Travail (CA?'), 

11 faut &galement mentionner t'existence de foyers d'hébergement, annexés fe plus souvent 
a un CATI et destines h iCiccueil de nuit des personnes travailfant durant la journh dans le 
CAT. Depuis ta dbnlralisation, le Département prend en charge te financement des 
structures d'hébergement tandis que le financement des CAT est pris en charge par 1'Etat. 

Celles destint5eç aux aWtes kandicizpbs qui ne peuvent occuper un empfoj, m h @  en 
milieuprotdgb. II  s%agit de structures pouraduites lourdement handi-4s accueBiis dans des 
foyers dits owupationnelç, pris en charge par le Wpartement, ûu dans des Maisonsd'AatfeEI 
Sp8ciaiisbm, prises en charge par i'Assurance-Matadi& 

La ddmrche adop& pour rtSaEIsweIfe Btude P c0mportOIp pour chaque ppe dQtabliSse- 
ment, trois phases : 

- faire le point sur t'equipement existant 
- analyser les caractéristiques de la population accueillie dans les t5tablissements pour 

adultes handicap&, 
- estimer le nombre des personnes qui, dans le conte-te actuel, ref&vent OU relèveront dans 

les prochaines années de structures sp6cialisbs. 
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i3esoins en structures de travail proteg8 

icndron 8000 travailleurs handicap& inscrifs à PANE en /le-de-France 
Ces personnes ne relèvent pas du mifieu de travail prothgé et sortent donc du champ de 

cette étude. Elles sont aptes, selon la COTOREP, à oecuper un poste en entreprise. Leur 
riombre témoigne de l'ampleur du problème posé par i%mppioi des personnes handicapées. 

En !le-$@-France : un taux d'4guipement en pl- de CAT inf4rieur de miti4 d celui 
de /a province 
Au 1 .1.1990, rile-de-mnce compte 7424 places de CA1 rbwrties en 11 4 étabtissements. 

Ceci représente 1,22placedeCATpour 1000 habitan&de; 20àWans,contre2,&n province. 
En dêpit de Ja création de prils de 40 000 p law de CAT en 15 ans en France, I'tJe-de- 

::rance n'a jamais pu eombler son dêficit inifial : en 1990, comme en 1981, if faut toujours 
a.ccroItre de près de 50 5% les capacites d'accueil en Ife-de-fzrance pour que celfe-ci "ra8rape" 
tâ region située juste devant elle, 

Ctlde-France: compte 6galement 28 ateliers protçCl6s et deux centres de distdbution de 
tt avail à durnicite qui emploientenviron 1 1 OOtravailleurs handicapés, ce qui reprdsente moins 
de O,2 poste de tramif pour 1 000 habitants contre 0,3 en province. 

Parmi /es $0 dtspartements francais les plus mal poumus en places de CA7; 6 sont 
situés en lie-de-France 
Paris et IEssonne sont aujourd'hui les deux departemen& franpis tes plus mal pouwus 

e;l piaws de CAT (moins de 0,8 place pour IOQO habitants). Le VaCde-Marne, est le 
dgipartement le mieux pounru d'tle-de-France (2,02 places). Çon niveau d'bquipement est 
prltrrtant inférieur d'un quart & celui de la province. 

biO 5% des parisens &ndicap&s qui ont trouv0; une place en GAT ont dl3 qffiger Pads 
Le sous-4quipement très net de la r@ion explique qubn 1987, sur 1WXl franciliens 

travaillant en CAT' p&s de 200 avaient d0 quitter i"lte-de-France pour obtenir ee puste. 

Une pupulation jeune, dont le placement actuef semble adapté dans pr&s de 80 5% des 
cas 
45 % des prssnnes en CAT en IledeFranw ont moins de 30 ans. EIles sont onginaires 

de la région dans plus de 90 % des cas. Selon les responsables de CAT* environ 500 
wrsonnes ne relèvent pius dès aujourd'hui dkn CAAT, et environ 1 100 n'en ref6tveront plus 
d"ir=i 5 ans. 

Plus de 5 500personnes en aftente &p/&cement dans un@ stfucture de trèlvailprot&gc5; 
4 400 relèvent dkn CGT - près de 60 96 attcsndent une place depuis plus de 2 ans et ont 

moins de 30 ans - et 1 2W pourraient tmvailler en atelier prot@6. Les dftlais d'aeente tras 
longs absenrés pour le placemnt de eerbines personnes handicaptses s%xpliquent par une 
sitriation de pénurie et une pathologie plus lourde que la moyenne. Ceci conduit h s'interroger 
sut les chances r&ll@s de placement en CAT de ces wrsonnes. 

&ns les 5 ans à w@ni& il faudra rdpondre à la demande de travail @au miniinum 5 OOQ 
IranciIiens ayant une capacif& de travail inf&rieure à la normale- 
2 700 personnes sont actuellement dans des érablissements pour enfants handimpes et 



devraient en sortir dans les 5 ans à venir : f 900 devraient relever du milieu de travaii pmt&é 
et I 8ûQ pourraient occuper un emptoj en milieu ordinaire de production. 

Entre 2 150 et 2 600 personnes, ne sortant pas d'établissements pour enfants handica@s 
-âg&s de 25 ans ou plus -, pourmieniêtre orientées par IaCUTOREP, dans les 5 ans à venir, 
vers le milieu de travail protegtS, 

&ce d cet@ demande, il faudraif créer en@@ "'000 et 5 500 places en CA7 Ért eflvjron 
2 600 postes de travail en atelier prot&6 
II est inttsressant de comparer ces rtssultats, qui découlent d'une approche analytique des 

besoins, avec ceux obtenus par une aproche purement normative des bewins : Valignement 
du niveau @équipement de I'lle-de-France sur Ia moyenne nationale actueite supposerait la 
cr&ation de 6 250 places de CAT mais de seulement 450 postes de travail en ateiler prot@& 
(leurdiOveloppemntétant insuffisanten Ile-dt?-France mais6galementen province), Le détail 
des r4suItats par dtspartement montre que 500 places de GAI suppi8mentaires dans chaque 
dtspafiment constituent un minjmum absoIu. Ceci represente un total de 4 000 places, soit 
40 4b des IO 800 places prévues à !%chefon nationai bans les 4 ans à venir. 

Besoins en structures d"lr8bergement pour les persannes en CAT 

fle~de-mnce i un taux d'&quipemen$ en structures d'h6lirergem2 pour handimpbs 
trav&jlleurs inft3reur de moitié à celui de ia provintte. 
Cet écart traduit ici simplement le sous4quip~rment de lYfe-de-France en ptaces de CAT : 

avec moitih moins de places de CAT que ia province, par rspport à sa popuiation, l'lle-de- 
Francea besoin de moitié moins de places de foyer. tes places existantes permettent en effet 
d'htshrger 3 200 travailieurs handicaptss, sait 43 % de la population en CAT propcrrtion 
similaire àcefle observée en province (44 %). La pnncipate mmodalit6 d'hébergementproposée 
est dans 70 % des cas le foyer colla$. Les structures plus ouveflw, visant à une meilleure 
insertion sociale des personnes handicaptses, demeurent encore minofitaires* 

En Seine-Saint-Denis, moins: de f 5 94 des personnes en CATsonf htsbergees en foyer 
contre près d@ $0 96 dans tes Yvelhes 
Dune façon g&nBral~~, la proportion de perçonnes héberg4es en foyer, pami la populatbn 

en CAT, est plus faible dans le centre de fa régian (de i'ardre de 30 %} que dans tes 
départements de grande couronne (entre40 et50 %), Cimplantation en milieu rural d'un CAT, 
loin du domicile des pamnts, oblige en effet assez souvent les personnes qui y travaillent à 
être hkbergkes en foyer. 

Pour les personnes dont les parents fiabgent un autre département, iqnternat est souvent 
la seule passibifité offerre. De ce Mit pfus ta proportion de personnes adginaires de Ibextérieur 
du département est forte dans un CAT; et plus la proportion des personnes h&berge@s 
appamît élede. 

70 q6 des jeunes de moins de 25 ans en CAT sont hBb@rg& paf feur famiIfe mfrcr 
seuIement 30 SiQ d@s pCus de 45 ans 
Ce sont les fmilfes qui, dans la moiti6 des cas, assurent l'hhbergement de leur enfant en 

CAT. Le vieiftissement ou ia dispa~tian des parents pour les personnes aduellement en CAT 
est une autre des raisons de leur hébergement en foyer. Ce phénom&ne explique qu'apraç 
45 ans, on observe deux fois plus de personnes hebergtses en foyer qukvant 25 ans (43 % 



contre 23 %). La proportion des personnes en CAT qui disposent d'un domicile personnel 
t;ClccroÎt également avec I'age : eiles sont 4 % entre 20 et 24 ans, 1 O % entre 30 et 34 et 22 % 
après 50 ans. 

Environ 1 100 places de foyer suppfémentaires seraient nécessaires pour faire face 
aux besoins de la population en milieu de travail protegé 
Environ un tiers des personnes actuellement hébergées par leur famille devraient, d'ici 5 

i.ns, relever d'une structure d'hébergement. 
Globalement, ce sont un peu plus de 1 100 places de foyers supplémentaires qui seraient 

r écessaires : 240 dès aujourd'hui et 900 d'ici 5 ans. La proportion de personnes à héberger 
f: n foyer devrait passer de 33 à 55 % parmi celles qui, dans 5 ans, reldveront toujours d'un 
n lacement en CAT. Pr& de 80 % de ces places seraient à créer dans le centre de la région 
(;3. Paris et dans les départements de proche couronne). 
ia moitié, environ 530 places, seraient à prévoir dans des foyers de type collectif, 120 dans 

dss foyers éclatés et 460 dans des appartements béné%ciant d'un service de suite & domicile. 
S lir ces 460 "places", près de la moitié serait destinée à des personnes qui devraient quitter 
16 UAT pour intégrer un atelier protégé ou le milieu ordinaire de travail. 

A I'avenir, pour 100 places de CATcr&&s, il faudrait ouvrir entre 30 et 40 places en 
foyer d'hébergement 
Environ 1 600 personnes, sur les4400en attente de placement en CATen 1989, devraient 

être hébergées en foyer si elles trouvaient une place d'ici 1994. De la même façon, environ 
1 300 enfants handicapés devraient Gtre hébergés en foyer sur les 1 900 qui relèveront du 
mflieu de travail protégé dans les 5 ans à venir. Enfin, un peu plus du tiers des franciliens qui 
pciurraient relever d'un CAT ou sortir d'établissements pour enfants devraient être hébergés 
er foyer. 

Bt>soins en structures d'accueil pour adultes gravement handicapés 

!le-de-France : un taux d'équbement en structures d'accueil pour adultes lourdement 
handicapés inferieur de 60 % à celui de fa province 
Au 1.1.1 990, i'lle-de-France peut prendre en charge un peu plus de 2 400 personnes dans 

de:; structures de type foyer occupationnel (FOI, Maison d'Accueil Spécialisée (MAS) ou 
encore foyer de jour. Ici encore, l'lie-de-France est, avec 0,36 place d'accueil en internat pour 
1 O30 adultes, la région française la plus mal pourvue, après laCorse. Le Nord-Pas-de-Calais, 
qui compte 0,48 place, est dans une situation similaire. AI'autre extrémité, on trouve 7 régions 
dorit les niveaux d'equipement (entre 1,2 et 2,5 places) sont 3 à 7 fois plus importants qu'en 
lie- je-France. 

6.a Seine-et-Marne et f'Essonne concentrent 60 % des places de MAS existant en Ile- 
de-France 
I I  n'existe aucune place de MAS en Seine-Saint-Denis. Les Yvelines et les Hauts-de-Seine 

disposent chacun de seulement 15 places. De la même façon, le Val-de-Marne dispose de 
seu ement 54 places (en FOI, tandis que fa Seine-et-Marne compte 422 places. 
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Entre 55 et 60 76 des persurnes âccueiilieç en Seine-et-Mazne ou dans les Yvelines 
ne sont pas originaires de ces dépaflemenrs 
t a  répartition @as inégale des places exisQntes entre les différents dépaartements entraTne 

des mouvements importants de la population handicapée au sein de Ia r4gion. Ce sont les 
départements les mieux pouwus qui accueillent le plus de personnes extérieures au 
département dans leurs établissements. A Binverse, le Val-de-Marne, dont le niveau 
d9tr?quipement est le plus faibledetoute I'lle-de-France, accueille plusde80 % de ressortissants 
de son département, 

Plus de 80 % des parisiens handicap6s qui ont trouvt5 une place en MAS ou en foyer 
de viô ont di2 quiGer Paris 
Le sous-êquipement trds imwrtant de la région explique que sur 4 000 .franciliens ayant 

r4ussi h trouver une Faface dans une MAS ou un foyer de vie, 400 ont dQ quitter lqlle-deFrance 
pour obtenir cette plam. 

t e  vieifIissement sur pfdce : un phénomene encore peu prononcd 
Les personnes accueillies en Fi3, mais surtout en MAS, sont beaucoup plus jeunes qu'en 

CAT : 62 % ont moins de 30 ans, contre 45 % des personnes en CAT, La raison en est que 
les MAS et les FO sont de création beaucoup pius recente que les CAT : !a moiti4 des 
personnes en MAS et Ie tiers des prsonnes en FO sont dans des 4tablissements qui st? sont 
ouverts depuis '1 985, antre moins de 5 1 des prsonnes en CAT, De ce fait, près de 95 SQ 
des personnes en MAS sont, sefon !es responsables de ces 6tabtissements, dans un@ 
structure adapse à leurs besoins. 

Entre 1 300 et f 500personnes en attente de placement en foyer occupationne/ ou en 
MAS 
Entre 800 et 1 QaO d'entre elles relèvent seion les CQTOREP d'un foyer de type 

occupationnel et environ ô00 d'une MAS. Environ 45 Z aEendl;nt cette place depuis plus de 
2 ans. Par ailleurs, ta gravit4 des handicaps présentés par ces personnes, leur situation 
personnelle, obligent souvent les GOTOREPà trouver unesolution, même si celle-ci n'est pas 
satisfaisante : placement en maison de retraite, en hdpital psychiatrique, en long sejour 
hospitalier. Ce qui limite d'autant la population dite "en attente de placement?. 

Dans les 5 ans rl venir, 8 faudra r&wndre à fa Efemllnde de p facement d'environ 2300 
franciliens gravment Itandieap& 
f 300 personnes sont actueliement dans des 6&biissements pour enfants IrandimHs rst 

devraient en sortir dans les 5 ans à venir : environ 700 reidveraient d'un nyer de type 
occupationnel (en internat pour tes deux tiers d'entre eux), 4W #un placement en MAS et 250 
pourraient travailler en CAT mayennant une mise à niveau dans le cadre de sôctions 
#adaptation rattachées il des CAT existants. 

1 000 franciliens handicapés au minimum pourraient relever d'un foyer occupationnel ou 
d'une MAS ou sortir de structures pour enfants, suite à. une maladie, un accident ou encore 
au vieillissement des parents, parents qui jusqu'afors s'en occupaient à domicite. 

&ce B cette demande, il faudrait créer entre 2 200 et 2 400 places de foyer 
occupationnel et au minimum 1 150 places de M S  
Sur les 4 800 grlaces de MAS qui seront créées en France &ci 1'393, un quart au minimum 

devraient être localis4es en lie-deFrance. 
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Canalyse à i'bchelon départemental des autorisations délivrées montre en outre la difficulté 
de monter aujourd'hui des projets d'implantation de CAT dans le centre de la région, et en 
particulier à Pans, avec des budgets de fonctionnement qui respectent la norme fixée par le 
Ministère, à savoir un coût par place de 55 000 francs. Sur tes 51 9 places de CAT autorisées 
en Ife-de-France en 1990, seulement 15 sont situées ti Paris. 

Vers une solution ? 

4 OQO places de CA7 au minimum devraient &tre allouées B l'lle-de-France sur les 
7 O 800 prévues par I'Etat d'ici 1993. Est-ce possib!e ? 
Fin 1993, même dans I'hypothèse où 4û % des places de CAT qui s'ouvfiront d'ici là sont 

afloubes à i'lle-de-France, celle-ci disposera d'un niveau d'wuipement qui sera encore 
infét4eur de 25 % à la moyenne nationale. Ceci montre clairement I'ampleur du retard 
accumulé en !le-deFrance, Dans le domaine des adultes gravement handicapés, la situation 
est identique : au minimum un quart des 4 800 places de MAS programmées à t'bhelon 
national pour les 4 ans à venir, devraient gtre localisées en tle-de-France, dont une grande 
partie dans le centre de la région, particulièrement depouwu. 

Mais l'allocation de places à une région n'est pas une procédure purement administrative. 
Elle suppose i'existence de projets de création ou d'extension, montés par des associations- 
Ceux-ci seront-ils assez nombreux en Ile-de-France, compte tenu noamment des difficultés 
évoquées ci-dessus ? 

Probablement pas sans un avenant à I'actuel Contrat de Han Etat-Régiun 
En 1989, le Conseit Régional d'lledeFrance avait proposé d'inclure dans le Contrat de 

Plan Etat-Region un volet consacré aux structures d'accueil pour adultes handicapes en Ile- 
de-France. Cette proposition n'avait alors pas été retenue par I'Etat. 

Peut-6tre serait-il possible aujourd%ui, si les deux parties en &aient d'accord, d'ajouter un 
avenant au Contrat de Plan Bat-Région, tant les besoins sont importants et tant les 
subventions d'investissement accordées par le Conseil Régional d'lle-de-France sont 
devenues un élément déterminmt dans I'aboutissement des projets de création d'btablisse- 
ments pour adultes handicapés en fle-de-France. 

Ces subventions permettent en effet de limiter, voire d'annuler, les surcoûts que présentent 
la plupart des projets de création d'é&biissements pour adultes handicapés en Ile-de-France, 
et en particulier dans le centre de la région, surcoûts liés au prix du temin, de la constmction 
effou de la mise aux normes des bâtiments. 

Pour une politique cohérente du handicap dans chaque département 
Enfin, les deux programmes exceptionnels décidés par PEtat, pour les établissements qui 

sont de sa compétence, sont à eux seuts insuffisants. En particulier, ils ne permettent pas de 
répondre au probleme posé par l'accueil des personnes dont le handicap est trop important 
pour qu'elles puissent travailler en CAT, mais pas suffisamment grave pour qu'elles relèvent 
d'une MAS. Ces personnes relèvent d'établissements de type occupationnel, pris en charge 
par les Conseils Généraux. L'étude estime les besoins dans ce domaine à plus de 2 008 
places. Par ailteurs, fe vieillissement de la population aauellement en CAT imposera de 
développer I'hkbergement en foyer et i'ouverture de sections occupationnetles au sein des 
CAT, structures qui sont également de la compétence des départements. 

L'ampleur des besoins, leur caractère évolutif, la néessith d'offrir des réponses diversi- 
fiées et complémentaires aux besoins des personnes handicapées, tout comme la multiplicité 
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des intervenants et des compétences, imposent à i'évidence ie développement d'actions de 
.rograrnrnation conjointe du Département et de I'Etat. 

A cet égard, i'adoption dans les Yvelines, en juin 1990, d'un schéma départementai en 
.:itveur des adultes handicapés, élaboré conjointement par les représentants de f'Etat et du 
IXpartement, en collaboration avec les associations, est un bon exemple de la dynamique 
B l'oeuvre dans les différents départements d'lle-de-France, suite 3 I'impulsion donnée par les 
deux programmes exceptionnels de création d'établissements pour adultes handicapés & 
1'4chelon national. La généralisation de ces actions de programmation conjointe Etat- 
Dépaizement est une n4cessit4. 
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Prise en charge de la déficience mentale severe 
au sein de l'Assistance Publique-Hôpitaux de Paris 

Dr. O. Obrecht* 

La prise en charge des enfants et addescents Déficients Mentaux Profonds (DMP) au sein 
de I'Assistance Publique-Hôpitaux de Paris (AP-HP) recouvre de fait des activités bien 
différentes : certaines constituent des missions traditionnelles de l'hôpital : il s'agit avant tout 
de la fonction de diagnostic et de soins aux nourrissons et aux enfants handicapés, voire poly- 
handicapés ; la fonction de recherche est également attendue de la part d'un CHU : ces 
Journées constituent un exemple de ce rôle ... 

En revanche, la prise en charge au long cours en hébergement des DMP enfants et adultes 
est un secteur d'activité tr4s particulier de I'AP-HP. Et il faut reconnaître que celui-ci est pius 
fe produil d'une histoire que d'un choix strat@ique clairement défini dans la politique 
d'enmbiedes hôpftauxde Paris. C'estsurmtte mission particuDèreque jevoudraisfocaliser 
mon intervention en d6brdant te cadre strict de I'AP-HP. 

Un mot d'histoire : elle éclaire souvent les blocages actuels qu'il faut surmonter ou 
contourner. II faut rappelerque l'Aide Socialeà IIEnfanceétait, jusqu'en 1962, rattachéeà I'AAP- 
HP, son siege se trouvant dans ce qui est aujourd'hui I'hôpital St. Vincent de Paul. 

La prise en charge des DMP était alors aléatoire et bien souvent ceux-ci restaient dans leur 
famille ou étaient placés à I"h6pital psychiatrique, voire étaient laissés à l'hôpital général (AP- 
HP ou autre) lorsque survenait un problème médical. 

* AF-HP, Direction de la Stratégie - AP-HP - 3, avenue Victoria - 75004 Paris. 
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Devant 17mportance du besoin, INP-HP a réorienté i'hôpitxsil de la Roche-Guyon vers la 
grise en charge des enfants DMP en 1955 déjà. CAP-HP possMait également des 
Btablissements de convaiescence a prion non adaptés pc>ur la prise en charge des DMP, 
destinés à accueillir des enfants rachitiques ou présentant des s@uelles de poliomyélite, 

Par la suite, à partir de 19651 970, deux autres établissements de 1'A.P. ont peu à peu pris 
en charge des DMP : Hendaye et San Salvadour. 

Parallèlement à la même époque (en 1965) et faisant suite à la séparation de VASE de I'AP- 
t- P, une association régie par ia loi de 1901 et regroupant des personnalités de I'AP-HP 
pyéoccupées par le poty-handicap voyait le jour (le CESAP : Comité d'étude et de soins aux 
a~iérés profonds). Elle n'a pas cessé d'oeuvrer depuis pour la prise en charge des DMP 
e qfants et maintenant adultes. 

Dans les années soixante toujours, des initiatives privées conduisaient à. mettre en place 
UII certain nombre d'établissements pour enfants, très rarement pour adultes, pour lesquels 
ta situation demeurait pire (les seules solutions restant les hospices et les hôpitaux 
p:sychiatriques dans la plupart des cas lorsqu'un hébergement institutionnel devenait 
n6wsçaire). 

Ceci pour retracer brièvement I'histoire de la filière médiale de prise en charge de DMP, 
avec des difficultés importantes pour ce que l'on pourrait appeler le volet social de cette prise 
en charge. 

Ce n'est qu'en f 975 avec ta loi d'odentation en faveur des handicapbs qu'est apparue une 
nc;uvelle catégorie d'établissements adaptds à ces handicaNs les plus atteints : les MAS et 
le:; Foyers de Vie. Ges établissements adaptés n'ont toutefois pas pu se développer de façon 
sugisante (cf. exposé sur les besoins fait par 1'ORS) et i l  persiste aujourd'hui une héterogénéité 
importante dans les filières de prise en charge des DMP. 

ka srtuation actuelle est un compromis encore instabfe entre une demande de prise en 
chsrge non satisfaisante et une offm insuffisante et éclat&. Ainsi coexistent aujourd'hui d'une 
part une filière hospitalière aboutissant soit dans des hôpi2aux spécialisés (psychiatriques ou 
tel:; ceux de VAP) soit dans des hôpitaux généraux qui continuent h. vivre une situation héritée 
de I'histoire des hospices et d'autre part une filière associative qui aboutit avecde plus en plus 
de difficultés, du moins en Iie-deFrance, à la création de nouveffes structures adaptbs. 

[3chématiquement et de façon un peu pessimiste, on voit donc d'un côté un secteur 
ho:;pitalier centré sur ies problèmes médicaux aigus et qui considère l'hébergement prdongé 
cor3me n'étant pas ou plus de sa compétence (surtout très vrai pour les hôpitaux psychiatd- 
qut?~) et d'un autre &tC! un secteur médico-social d'hébergement dominé par des associa- 
tions et des oeuvres caritatives et quantitativement insuffiçant. 

Il@ fa~on prospective, nous venons de voir J'importance des besoins non couverts. Si fe 
molde associatif ne peut y répondre, quelles sont les autres possibilités ? On retrouve là un 
ddtiat qui n'est dans les principes guère différent de celui de la prise en charge des personnes 
âge es dans lequel s'estompe la distinction rigide entre le secteur sanitaire et le secteur social, 

La prise en charge des adultes polyhandicapés va vraisemblablement mnnaftre une 
évolution anaiogue, et ce @autant plus que tes polyhandicapés vieillissent beaucoup plus 
rapidement que les autres adultes, c'est une population de personnes âgBes handicapées 
mtsclieatisées qu'il va être necessaire de prendre en charge dans un certain nombre de cas. 
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Des structures comme les foyers de vie ou tes MAS pourront-elies y faire fa= ? Sinon qui S 
Gomme souvent fe secteur public sera soliicit6 et des amorces b'ew>lutian en ce sens se fonl 
jour. 

Tout dkbord le secteur des fidpgaux psychiateques (Centres hospitaiiers sp&ialis@s - 
CH@, qui mnnaît de profondes évolutions depuis quelques années. Certains d'entre eux ont 
dbres et dé@ utilisb leurs terrains ou leurs locaux disponibles pour implanter des MAS. C'est 
un mouvement qui vraisemblablement ira en s'amprgiant, d'autant plus qu'il est encouragé par 
tes tutetles hospitaii4res et r4giementairement possibfts par te biais de conventions de gestion 
entre CH§ et MAS. 

Par aitleurs, fe financement du programme pfuh-annuel de créa"fions de MAS dc?cidB par 
les Pouvoirs P~bii6~ pdvoit que 50 56 des credits de fonctionnement nheessaires devront être 
ob&nus B partir de fbnveioppé? régionale de cri)cfits de I"Assuranee Maladie ic'errt-&-dire 
majoritairement ks crbdig hospilatiers). 

Certains hi.rpi_t.aux gén4raux mnnaItront-ifs une hiution analogue à ceife des CHS 3 
D'aucuns te souhaitent, pemegani ainsi d'officiafiser une prise en charge médicaiis6e des 
DMP, & l'image de I%volution des eatégories hospitali8res peu à peu crbées pour tes 
personnes$gées (concept de long s4jour mais fui-meme remis en cause aujourd'hui pour des 
raisons un peu sym4triques @ablition progressive des barrieres entre prises en charge 
médicale et sociale de ia personne. &g&l. 

L'AP-HP est consciente de ceç difficuttés ~t s'@lest engagée dans une d6marche de 
partenariat avec des assaciatiuns, au premier rang desqueIfes te CESAP bien sOr. 

Mais je criris que ie r@e essentid de PAF-HP en tant que Centre haspitafier universitaire 
est justement de r&flBchir au rEtle que jouent ou que pourront jouer B ravenir les strumres 
sanitdres hospitali4res dans la prise en charge du pr;rfyhandicap, doit %ire connaître la 
spécificit6 hosp%alière de la prise en charge des DMP telle qu'elle la pratique dans ses ?Hl 
lits r6servés aux DMP ; c'est aussi 61 @Ife que revient le devoir de mener la recherche qui s'y 
rapporte, seuleou en partenariat. Et c'est bien cequbllefait, commevous pourrez le constater 
en consukant le programme de ces journées. 

If faut cependarvt &re clair pour terminer : si I'AP-HP n% pas l'intention @étendre ct3 s@cEeur 
de son activitc?, elle est en revanche p&te à être un moteur de la raflexion concernant ia prise 
en charge, à plus ou moins fang teme rnédicaiisée, sfes  polyhandiea@s et ce en paaenariat 
avec d'autres structures, tes h6pitaux de PAP-HP sont avant tout des fieux de soins et non 
des MAS : si cette distinction n'apparalt pas toujours clairement aujourd'hui, c'est pour des 
raisons Iiées Et i?nsu@sancede I"o#rebe prise en charge des DMPqui génère un blumgedans 
les filir?res de recrutement des ktabiissemenfç sp4cialis&s de VAP-HP. 

li est en revanche du r6le des Pouvoirs Publics de refléchir au statut des 4tablissemen% 
d'hébergement pour adultes handicapés en adaptant vraisemblablement la dichotomie 
introduite par la loi de 1975 et ~ut-&tre d'inciter certains établissemenis publics de sante à 
se reconvertir partieilômnt en accueiiiant des DMP* t t s'agit Ià d'une adaptation rt?giemenBirr~l 
qui dépasse largement le cadre de YAP-HP, mCSme si VAP-HP peut -porter des t5féments de; 
nature à éclairer une telie réflexion, 



Épidémiologie des polyhandicaps 
Résultats d'une enquête dans 14 départements 

Dr. C. Rumeau-Rouquette, A. Verrier, A. Mlika, C. du Mazaubrun* 

Les polyhandicaps représentent une entité relativement peu étudiée sur le plan 
ép~démiologique, En effet, la plupart des enquêtes et des enregistrements ont porté sur des 
groupes particuliers de déficiences : les infirmités motrices cérébrales f1-81, les retards 
intc?llectuels sévères [9- 161, sans envisager l'association entre l'ensembfe des déficiences 
mcitrices et les retards intellectuels sévères. 

Cet articIe a pour objectif d'étudier la fréquence de cette association dans le cadre d'une 
enquête en population rbalisée dans 14 départements français. 

Matériel et méthodes 

b.'épidémiologie du polyhandicap a été étudiée à partir des résultats de deux enquêtes de 
l'Ur ité 149 de I'INSERM réalisées en 1985-86 et en 1989-90 [173. 

Leur objectif principal était d'évaluer les effets à long terme des programmes de prévention 
périqatale mis au point en 1970 et 1971, et dont les effets à court terme avaient été étudiés 
à trzvers trois enquêtes nationales portant sur un échantillon représentatif des naissances en 
1972 (année de référence) en 1976 et en 1981. 

Dans l'impossibilité d'étudier la prévalence des déficiences à i'échelon national, il a été 
décidé de faire porter les enquêtes sur 16 départements dans quatre régions : ['Aquitaine, I'lle- 

*INSERM U 149 - 123, Bd. du Port Royal - 75014 Paris 
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deFrance (départements de ta GrandeCourunne), Ia Lorraine et la Picardie. Ettes concer- 
nent -amme fes enqutZtes nationales, ies gén6râtions d'enfants nés en 397% 1976 et 1983. 
Leur pmtwole a 6t6 décrit par ailieu= If  8-1 97 et nous en rappeljerans les grandes lignes, 

Le choix de ces regions reiativernent dispers&$ sur le plan géographique a 424 fait ap& 
tixamen do i 1 vafiables derivant )es earacteristiques socio-&conorniques des paren@, la 
sunteillance de la grossesse, la terminaison de 13a~ouhement et I%%t de I'enfant B ta 
naissanm. Ces caracttsfistiques pour t'ensemble des quatre r@ions étaient en mopnne 
comparables il celles ~bsew4es dans les enqu6tes nationales, portant sur les grossesses et 
les accouchements. 

Ces enqu4tes ant. fite rt5alisbes en wilakmtion avec fes CDES qui sont les sdulls 
o@anismw habilitds depuis 1975à arienter les enfants handiw@s et àartfibuer uneaide aux 
familles, 

Eiles pufient sur I%nnsembie des dmjerç des enfants signalés aux CDES, n4s en 1972, 
i 976 et 1981 et habitant dans ies d(Ipagements de l96tude, Cautorisa~on des parents a 4% 
demandéeartn de pouvo~sconsu!ter !es donnt5es concernant leur enfant. Les dossiers ont. fait 
alors rabjet d'un enregistrement syst6matique e3ectu4 par un medecin enquêterrr. L@s 
desçsiptions des déficienes ont 4t.4 relevées, les diagnostics ont étt5 d é s  selon ia 
classificsltiosl internationale des maladies de I'OMS (CINT r4visScsn 19751. Cet enregisQement 
a &Etc- comp!é& par la mise en place &une enq~&?fe dans Ies Mpitaux de jour el de tong sgjour 
od certains enmrs 4Qbnt &mis sans sjgnalement prh~labie aux CDES, 

Le nombre d'enfants signale aux CDES p u r  tes trois g&n4wttms dans 14d&partemnts3 
sStslevaEt & €301 3 et 193 cas suppl4mentaires ont 6% recens& aupr4s des itûpgaux de jour et 
des mares de fong sejour ; 1 %familles ont: mfus ieur amrd, Apr&s Iblminaion des doubles 
enregistrements et des csls dont. !es famifles résidaient à t"e&édeur des departements* 
I'anaiyse porte sur 551 3 enfants handicap&. 

tes poS/handicaps mt 6th definis à partir de ta cl~ulaire du fi mars 1986 f201. it s'agit 
d"en%nts *aiteints d'un handicap grave, à expression muttiple, chez i~squeis la d&R&ce 
m~ntale s4v&re est associée à des troubles moteurs, ~ntrînant une reswiretion e&r&me de 
I"au3anomie~. 

Les drsficiences rno'rrices ont ét& cIass&s en fonction du tym 6t!epathog&nique (mal- 
kmations du systéne neweux cenwal ~SNC),  d&gtSrr4wscencw pragressives, In.fim&Bs 
motdces drhbrales (!MC), malformations ostb-mil~c~laires~ autres inRmités mutrlces), de 
ia nature des troubIes et de i"autonomie, 

On a pns en consid6ratian pour cetle &de les d6fi&enc@s molri- asmié~fs à das 
retards intelfectuets &v&res (dont IesMsomies 21 1, it s'agR des reQrds intellwtuefs profonds 
ou graves ou des QI s 50, fimite génbrstiement adopl& dans la littsrrature et par !es auteun 
cit& par Kiely E2i 1, 

Les déficiences sensodeiles inrportantes, &cite ou amblyopie des cJeux yeux, sur&g& 
profonde ou stlv4re bikt4mie ont &gaiement 624 mlevées. 

On Wdiera dans cet article ta prdvafence des dBficienc@s motdcos et des r~tards 
intellectuels sévléres et coislle de leurs associatians ; on envisagera ensu8e I'auton~mie des 
enfants ayant des handicaps assaci4s ainsi que leur prise en charge. La dernière partie de 
r"6tude portera sur f'évoiution de la pr6vatence des pobhandicaps. 

Les résultats prltsenlt5s dans cet aarticie poeent sur i%arratyse dw données de 14 d6partements car 
une pr&nqu@te avait étB réalisée dans 2 d&partPmcsnts et les donnBes coilectIi.es n%taient pas 
strictement comparabtss. 
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Les prévalences ont été calculées en rapportant le nombre d'enfants handicapbs dont les 
parents résidaient dans le dépariement d'étude au nombre total d'enfants nés la même année 
et dont les parents résidaient dans le meme département. Le recensement de 1981 a été 
L tilisé pour les enfants n4s en 1972 et en 1976, celui de 1989 pour les enfants nés en 1981. 

Prévalence des deficiences motrices et des retards intetiectuels sevères 

La prévatence des déficiences motrices est indiquée au tableau 1, elle s'élève ft 3,24 p 
1300, Les maffomiations du système nerveux central (SNC) représentent 14% des déficien- 
e3s motrices. On compte parmi elles : 66 spina-bifida avec ou sans hydrocéphalie, 49 
niicrodphalies, 19 hydrocéphalies congénitales et 51 autres malformations du SNC. Les 
rrialadies héréditaires ou dégénératives du SNC repr&entent 9% des déficiences motrices, 
e les comportent eçsentielfement 54 anomalies spino-cérébélleuses, 24 hydrocéphalies 
O ~structives, 15 dystonies et 11 maladies de Wernig-Ho#man. 

A I'exclusion desquelques casd'lMC liés auxanomalies précédentes, les lMC représentent 
35% des déficiences motrices, leur prévalence est de 1,12 p IOW, dans 61 % des cas une 
origine périnatale était indiquée et dans 10% une origine post-natale. 

Les malformations ostéo-muscufaires représentent 8% des déficiences motrices, il s'agit 
de réductions congénitales des membres (32 cas) ou d'autres malformations des membres 
(5 1 cas) de chondrodystrophies ou d'ostéodystrophies (1 6 cas) et d'autres malformations f 16 
~ s ) ,  4 enfants étaient porteurs de malformations multiples. 

t e  groupe restant ((autres handicaps moteurs,, représente 34% des déficiences motrices, 
St:r ces 463 cas, 41 96 étaient décrits comme ayant une origine pré ou périnatale et 19% 
d'entre eux avaient un poids de naissance inférieur à 2500 g. 

La prévalence des trisomies 21 est de 0,82 p 1000 et celle des retards inteltectuels sévères 
à f'exctusion des trisomies 21 s'élève à 1,69 p 1000. On peut voir au tableau 2 que 
la prévalence des quotients intellmis (Qf) compris e m  51 et @ est de 0,18 p 1000 et celle 
des cas intestabtes s'élève à 0'40 p 1000 ; il s'agit le plus souvent de troubles du 
coriporiement. L'addition des trisomies 21 et des retards intellectuels sévères conduit à une 
pri?valence globale de 2'51 p 1000. Seulement 9%des trisomiques avaient un QI > 50 ; mais, 
le DL11 ne figurait pas dans 59% des dossiers d'enfants trjsomiques et 15% de ces enfants 
étc.i:ient considérés comme des cas intestables. 

...a prévalence des associations est élevée puisque 458 enfants ont à la fois une déficience 
mctrice associée à un retard intellectuel sévère (prévaience : 1,10 p 1000). 

Autonomie et prise en charge 

!Sur les 458 enfants ayant une deficience motrice associée à un retard mental sévère, 410 
car répondent à la définition du polyhandicap puisque 296 ont une autonomie nulle et 11 4 une 
autrtnomie moyenne ; leur prtsvalence respective est 0,71 p 1000 et 0'27 p 1000. La 
préttalence globale des poiyhandicap est de 0,98 p. 1000. 

Les enfants polyhandicap4s ayant une autonomie nuiie fréquentent dans 60% des cas un 
Ettabfissement médico-social, 3% vont dans un hôpital de jour, 25% restent au domicile de 
leurs parents mais pour 12% d'entre eux le type de prise en charge n'était pas spécifiée. 

En cas d'autonomie moyenne les enfants placés en établissement rnedico-social sont plus 



nombreux (74%), les hôpitaux de jour repivent 5% des enfants, 8% seulemnt des enfants 
restent à domieire et dans 134 des cas, !e type de prke en charge n'était pas spécifier. 

Les enfants placds dans les établissements mbdico-sociaux reviennent quofrdiennement 
à leur domicile dans 38% des cas sqls ont une autonomie moyenne et dans 16% des CEG 
seulement si leur autonomie est nulle. 

Évolution chronologique 

U4tude de la prévalence des enfants presentant i'assaclatian retard rnent-l s&vère et 
d66cience motrice et celte des polyhandicapés est indiquee au tableau 4 pour les enfants n&s 
en 1972,1976 et 1981. On observe une certaine stabilité dans les taux. 

Discussion 

t a  qualit4 de ce type @tude est fonction de GfjJIe de !'enregistrement, Celui-ci b&néficia% 
de la collabora~an des CDES qui représentent le point de passage obligé pour les enfants 
gravement handicap&, puisqu'ettesseutessont habiiitcSes&odenter ces enfan %et &attribuer 
fes aides. tes polyhandicaps avec autonomie nulle ou mayenne entrent bien dans cette 
mtégoie. De plus, notre enregistrement qui se situe au-&{& de rage de la scolarisatbn a peu 
de chances de laisser &happer ces cas, 

Le pdneipaf probfdme que nous awns rencontr4 concarne le classement des détïciences 
en raison de f'jnsu%sance des donné-es figurant dans wrtains dossiers des GDES, €?n a vu 
en particulier que parmi les d6ficiences m~rices la wtt5gohe ((autres handicaps moteursa: 
comporte des cas très voisins de ceux des {MC dont la prhalence pourrait de ce fait B t r~  
tégèrement sous-estimée f183, La prévaienee varie dans la plupart des études entre 1 ;Lf. p 
10QO et 3,Q p 1000 [t -87. Par contre la pgwfence gfobale des dhficiences motrices de notre 
étude, 3,24 p 1000, est tr4s voisine da celie observ&e en Suôde qui s'&lève à 3,0 p 1000, 
caiculcle sur 89 500 enfants nés entre 1960 et 1972 [33. 

La prévaience des retards inteffectuefs severes est affecttie par l'absence d'information sur 
le €21 d'un nombre impartant #enfan% et par I"htstArogén6itd des méthodes d'apprwation de 
cerlui-ci, La prévalence des retards intellectuels sBv&res parafi donc sausestim6e dans notre 
4tude Ii 91. Toutefois nous avons fait figurer les QI campris entre51 et 55 et les cas Entes"tble8 
au tablmu 2 mais ils n'ont pas &te pris en considemiion dans la d48nition des potyhandicd~. 
La eomparaissm avec des statistiques françaises et &rangères portant sur des enfants di; 
m4me tige montre en effet que les prévalences varient entre 241 et 4,054 p 1000 en incluant 
les trisomies 21 ayant un Qt < 50, 

II  n'a pas été passibte de comparer la prévalenc~s des polyhandicaps avec les p&vaiences 
d'htudes étrangères, car la définition du povhandicapé reste spdciffquement française. Les 
seules donnees dont an dispose concernent !es associations entre IMC et retards intellectuels 
sévères [Il ,22,23]. 

On est frappé par la prévatenee relativement importante des polyhandica- t $5  p 1 m e t  
celle cles placements m4dico-sociaux qu'ils entrainent. Le maintien à domicile d'une 
proportion plus importante de pobhandicapés ayant une autanamie nulle que de ceux qui ont 
une autonomie Moyenne nécess3er~t une étude plus approfondie, 

Céwiution chrono@-ue de la fxbquenm des p~tyhandieaps prbsen-te une cwaine 
stabilit6 de la mBme maniere que =!te obseMe pour les db8cienws motrices l18J if en est 
de m@me dans f'étude de Stanley 121. 

Nous avons également mntré que les retards intellectuels &veres n'avaient pas 
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tendance à diminuer [?QI. Piusieurs explications peuvent être données. 
Sans doute a-t-on constaté que les conditions de la naissance se sont améliorées et que le 
taux de prdmatunté avait diminué [171. Toutefois une proportion importante de pofyhandicaps 
a une origine antenatale peu affectée par les conditions de naissance. Caméiioration de fa 
survie des enfants Ct haut risque d'handicap a été importante au cours de la période périnatale 
[ln et au-delà. Elle contribue à une augmentation de la prévalence des déficiences à I'âge 
scolaire. Le diagnostic anténatal peut jouer un rôle important dans la prbvention des 
r~alformations elles-mêmes génhratrices de polyhandicaps. Toutefois, il ne s'est g6néralisé 
c ue depuis 1981 et intervient peu pour les trois générations étudiées. 

En conclusion, il apparaît que la prévalence des polyhandicaps est relativement élevée, 
1' mportance des réductionsde l'autonomie entraîne unefr6;quence importante de placements 
mais un nombre non négligeable de ces enfants sont encore au domicile de leurs parents et 
il n'y a pas de diminution apparente de ce phénomène dans les trois génhrations étudiées. 
Cles études plus approfondies sont indispensables pour pemettre de mieux caractériser les 
d fférentes formes de polyhandicaps et leur étiologie. 

Nous remercions les Présidents, tes Secrétaires des CDES, les équipes techniques des 
CDES ainsi que les Docteur J. Goujard et G. Bréart (U-149 INSERM) pour leur collaboration 
el leur aide dans la réalisation de cette 6tude. L'étude a été financée par le Ministère chargé 
de la Santé. 

T;~bfeaer 3 : Prévalence des dbficiences motrices 

Miaiformations cong6nitafes du SNC 185 0'44 
Maladies héréditaires et dégénératives du SNC 127 0,30 
IMc 469 1,12 
Malformations osléo-muscuiaires 11 1 0,27 
A~tres handicaps moteurs 463 1,11 
Tacal 1 355 3,24 - 
Trc is cohortes réunies. 

T8bleau 2 : prévafence des retards intellectuels séveres 

Triromies 21 341 0,82 
Autpes retards intellectuels sévères 706 1,69 
Q I :  51-55 74 0,18 
Cas intestables 188 0'40 
- - 
Trois cohortes réunies. 



Tableau 3 : niveau d'autonomie des déficiences motrices associées à 
un retard mental sévere (RMS) 

Deficience motrice associee à un RMS 458 1 ,O0 
Autonomie : 

bonne 24 5 
moyenne 114 25 
nulle 296 65 
non spécifiée 24 5 

Trois cohortes réunies. 

Tableau 4 : Prevalence par cohorte des polyhandicapés 

Association déficience motrice et 
retard intellectuel sév6re 1 ,IO 1,14 1 ,O6 
Polyhandicapés : 0,99 - 1,03 - 0,93 
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- La prevention des matadies htsréiditaires : mythe au r4afitG ? 
S~~O/&R@ Aym& 

- Methodes d'aide au diagnostic des syndromes dysmorphlqques : 
l'apport de l'informatique 
S&isorène AymB 

- Gdnétique M4dlcafe et Cartographie 
Josu6 Fejngold 

- Syndromes des microdél4tions I mieroduplirntions chromosomiques 
L, refvi 





La prévention des maladies héréditaires : 
mythe ou réalité ? 

Ségolène Aymé* 

Les progrès spectaculaires des connaissances dans le domaine de la génétique, la 
mgdiatisation des découvertes scientifiques dès leur apparition et bien avant qu'elles n'aient 
trcruvé la moindre application, peuvent laisser croire que la fin des maladies héréditaires est 
pc;urdemain, qu'elles seront éradiquées comme lavariole ou le choléra. La réalitéest pourtant 
bitm différente et peut être approchée en examinant l'expérience de ces vingt derniéres 
ailnées. Cela permet de discuter du concept même de prévention dans le domaine des 
miaiadies héréditaires, de comprendre les facteurs de diffusion des techniques mises au 
service de cette prévention et leurs limites, et de faire quelques scénarios pour l'avenir. 

La prévention des maladies heréditaires : de quelle prévention s'agit-il ? 

iorsqu'on pense à la prévention des maladies héréditaires on s'interroge rarement sur le 
type de prévention possible du fait de la particulanté de ces maladies. 

t y a théoriquement en médecine trois types de prévention: la prévention primaire, 
secondaire et tertiaire. 

1.I.a prevention primaire 

La prévention primaire se définit comme l'évitement de lacause même de la maladie. Dans 
le cas qui nous préoccupe, cela n'est pas envisageable car les mutations du matériel 
g4nétique sont liées à des facteurs environnementaux incontrôlable tels que les radiations 
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angine cosmique et ceile #origine tellurique (radioactivg6 des roches).ta pression de 
mutation est constante, elle a des taux stables et connus. En fait de prbvention primaire , ce 
qui purrait 4tre envisagé c'est de prévenir le dhveloppement embmnnaire d'oeufs fécundCEs 
porteurs dbne mutation très déléttere a priori. Cela pourrait se faire aprirs diagnostic sur beuf 
initial au stade 2 ou 4 ceilules, de la présence de la mutation que I'on souhaite prt5venir. 
Quelques exemples de diagnostics de cetype ont 6tt6 publibs. Cela suppose néanmoins que 
l'an sache a priori quoi chercher car on ne peut examiner les 5600 gènes actuellement 
identifi4s. Cela suppose 6galement systématiquement une fécondatition in vitro dont les mots 
psychoiogiques et financiers sont 6lev&. Asupposer que le diagnostic d'anomaiie g4ntitique 
ait 4% portts, deux options s'ouvrent atars: soit subçtituer au gene pathologique un g&ne 
normal, ce que I'on ne sait pas encore faire, soit ccsntre-s41ectionner i'oeuf pathologique et ne 
r4implanter que les oeufs normaux. 

Toutes les technofogies pour fa réaiisation de ce typrr de prevention primaire ne sont pas 
encuredisponibks.Asup~t,s~!rqu'elk, le soit, le pr4requis de taf4candatiun invitro et les coûts 
trés élev4s de la prm4dure limiteront son usage. Actuellement, seuis des couples il risque très 
élevé (25% et plus) et ayant déjà vécus une ou plusieurs interruptions de grossesse aprç's 
diagnostic prénatal sont acceptes dans des programmes exNrimentaux de ce typa 

Un autre type de préenfion primaire consiste& introduire dans les cetlules cibles UFF gène 
ncrmal pour qu2i?f supplée fegéne muté défectueux. Cefaest envisageable brsqu'il s"ag1td"ue 
protéine de stmcture ou d'un e n m e  dont I'expresian se fait dans un organe prbcls et 
accessible. Eles tmtatives de cegenreont ét& cûuronnées de succés, au moins chez ranimal, 
dans des maladies telles que f'hyperehalest4roS4mie familiale, la myopathie de Duchenne, 
I'h4mophiIie B, la maladie de Gaucher etc ... Leur application ext-ensive chez l'homme n'est 
pas envisa~eabfe à mur? terme. 

2 t a  prbventlon secondaire 

La prévention secondaire se d4-finit comme fa prévention non pas de !a suNenu@ de la 
maladie, mais de ses conséquences physiques et complicazions, Dans le cas des maladies 
généfiques, la prevention secondaire peut se concevoir par une intervention in utero, en 
pgnode neonatale, OU plus tard selon la nature du deficit primaire. 

Actuel!ement des interventions in utero ne sont r6aiisées que pmr sauver en urge- ta 
vie du foetus. f l  en va ainsi des Wansfusions sanguines dans certaines maladies de 
I'hemagtobine ou des intewentbns chirurgicales de décompression dans les uropathies 
matformatiws qui menacent le dCEveloppement du rein, 

Un traitement néonatal peut être institub d&s lors que tes conséquences de la matadie ne 
sont pas encore irréversibles B ce sfade. C'est le cas par exemple de laphtSnyfc4tonu&. Dans 
cette maladie genetique, I'absence de l'enzyme nbst préjudiciable pour Iknfant que dès lors 
qu'il absorbe des protdines contenant de ta phhnylaïanine. Un r4girna alimentai= approprie 
permet d'éviter I'apparition postnatale du retard ment&, 

Un tmitemenl plus tard$ ou un retrait de tout fadeur d'exposition décJenchant peul 
6gafement sknGsager plus tard dans Ia vie si f'expression de la maladie est eileMme 
tardive.11 en iraainsi lorsque nous seront capables de déterminer les fatrtetlrs de susceptibitit6 
aux cancers. Les individus à dsque Blet4 auront I'option de ne pas s'exposer à. des faaeurs 
connus m m e  inducteurs directs de tel ou tel type de cancer, comme ie tabac ou t'alcool par 
exemple. 
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3., ta prévention tertiaire 

La prévention tertiaire consiste à prévenir le handicap social et les complication telles, par 
e;temple, les déformations posturales dans la myopathie. C'est la prévention qui a été la plus 
extensivement mise en place ces dernières années, car elle correspond à la pratique médico- 
scaciale standard. Malheureusement elle ne modifie l'évolution naturelle de la maladie que 
dans 50% environ des maladies génétiques connues à ce jour. 

4. La prévention de la naissance 

Ce n'est la prévention ni primaire, ni secondaire, ni tertiaire qui est actuellement la plus 
répandue mais une toute autre forme de prévention, celle de la naissance d'enfants porteurs 
d'une maladie potentiellement lourdement handicapante. Cette forme de prévention est très 
ar:cienne. Jusqu'à l'avènement du diagnostic anténatal, leC%onseil génétique'' avait pour but 
dJin%rmer les couples du risque qu'ils avaient d'avoir un enfant atteint et d'ainsi dissuader 
ceux dont le risque était très élev6, de procréer. Toutes les études d'évaluation de l'impact du 
conseil génétique sur le projet reproductif des couples ont montré que celui-ci était très peu 
mcxlifié. Les décisions des couples à risque étaient quasi indépendantes de lavaleur absolue 
du risque, la décision d'avoir des enfants, ou d'autres enfants, reposant essentiellement sur 
le~ir idée de taille idéale de famille et leur histoire personnelle. Les médecins généticiens 
ressentaient comme une frustration de n'avoir rien d'autre iï offrir que de l'information et de 
vo,r de jeunes couples à risque faible, renoncer à avoir les enfants qu'ils auraient souhaité. 
Ils ont été fort soulagés à I'avènement des techniques de diagnostic anténatal dans les 
anitees 70. Celui-ci permet d'assurer à un couple qu'il pourra mettre au monde des enfants 
noit atteints de la maladie dont ils sont potentiellement porteurs, et qu'ils auront l'option 
d'iriterrompre la grossesse dans les cas d'atteinte fatale. C'est donc une prévention en tout 
ou rien, dont le principe repose sur I'intenuption sélective de grossesse. Malgré cela le 
diagnostic anténatal a diffusé ces vingt dernières années et son impact a été non négligeable 
en (990. Dans les Bouches-du-Rhane, 25% des anomalies chromosomiques, 6% des 
ma!formations majeures et 4% des maladies génétiques ont été diagnostiquées en période 
antharale et les grossesses interrompues. 

Peut-on imaginer que la prévention, quelle qu'en soit la nature, soit un jour d'une efficacité 
telle que les maladies héréditaires soient éradiquées ? Nous venons de voir que le concept 
même de prévention est complexe. Voyons maintenant les autres problèmes qui se posent 
d'ur; point de vue organisationnel. 

La rorevention des maladies héréditaires : quelle organisation ? 

Nous avons vu que la prévention des maladies héréditaires passaient essentiellement à 
I'he~ire actuelle par le diagnostic anténatal. Or celui-ci a ses propres contraintes techniques, 
4cor:omiques et organisationnelles, qui en limite l'usage. Pour que le diagnostic anténatal 
d'una affection soit réalisé, il faut qu'aient été franchies les sept grandes étapes suivantes : 

L-e caractère génétique de l'affection doit avoir été établi. 
*!;on diagnostic sur des cellules fœtales ou le liquide amniotique doit être possible. 
*Les couples à risque doivent pouvoir être identifiés. 
* La technique de diagnostic doit avoir diffusé suffisamment pour être disponible sur tout 
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le tegituire. 
+ Le principe du diagnostic et ?ta technique doivent être accepths par !es professionnels de 

santé. 
.Le princrpe du diagnos&et la technique doivent 6tre acc-sopths par fa pupufation gboérde, 
.Les institutions doivent aeccrpter de suppoG@r les coiits financiers et mettre en place tes 

structures. 

- Le caractère géntstique des aflations est etabIl lorsque la distribution des individus 
aaeints dans les familles est compatible avec ies lois de Mendel, ce qui suppose plusieurs 
occurences de la maladie avant qu'une conc~usiun formelle soit atteinte. Lorsqukne mafadie 
est csnnue wmme 4tant d"ot9gine génetique, elle sera d&rét@e telle dans une famille oti elle 
sunrient pour ta prernidm fois. En revanche, polir fes aseaions rares, seufe une recurrenee 
fmiiiaie altirem r'aeention vers ie wacZ&re héréditaire patentte!. On sitainsi, empiriquemnt, 
qu'un quart des qndromes avec retard mental eVou dpmarphie non 4tiquetésfome(lement, 
sont génetiques et ont un risque de récu~ence de 25%. 

Beaucoup de maladies offrent de muItiptes pi&ges pour qui tentent de les diagnostiquer. 
Leur expression est souvent variable en stsv@rité mais aussi en nature, d'un sujet à t'autres y 
compris dans la même %mille. Pfus de 5 500 maladies g0lni5tiques sont répertoriées et 2 
3 nouveles sont identifihes chaque semaine. Seul le recours II  des bases de donnw 
informatisées permet de faire te diagnosticexacr des 5 000 maladies les ptus rares. EIles sont 
malkureusement encor& assez peu utilisees bien qu"en France I'awGs h t'une d'elle 
(GENDIAG), soit possible par le réseau quasi gratuitement, 

-Le diagwstic des a8ecllons n'est p ~ ~ ~ i b i e  que si hnornaiie estexpriw dans tes cellufes 
foetales rsu fe liquide amniotique par une ei(3vation au une diminution de quefque chose de 
mesurabte, comme un enzyme par exemple. Sinon seufe la biologie motéculaire à la 
recherche du gène muté peut permettre Ie diagnostic-. Il  existe schfSmatiquement deux 
situations dans ce cas. Soit le gène n'est pas connu mais on sait grossièrement 00 il est 
iocalis0l sur un chromosome, 311 faut alors pouvoir étudier ça transmission dans la famille qui 
souhaite un diagnostic ant4nataat, préalablement Q celui-ci, et trouver des marqueurs lies il la 
maladie. Ce n'est pas taujours possible, tant s'en faut.,.%it le glène a &té identifié et cionb. 
On peut alors faire le diagnostic direGement sans avoir à. étudier extensivemerit la famille. 
Schématiquement environ 10% des maladies ghnbtiques sont ptus ou moins gmssi8rement 
localis6es mais le nombre de celles clontses est tr&s restmint, moins de I % de t'ensemble, 
La biologie mol&utaire, toute spectacujitire qu'elfe soit, ne rend encore que de modestes 
services en terme de sanici pubiique. Eife est r3. i'odgine de 5% des inte~upttions de grossesse 
pour anomafie fmtafe majeure. 

- Les couples& risquedtliwnttstre identifih pourqu'it soApossibfed'organiser la r4a1isation 
des tests appropnks, au bon moment pndant ta grossesse, au bon endroit, avec la bonne 
technique. Il n'est en effet pas envisageable d'offrir tout fi tout le monde du fait de la limitatim 
des ressources.La grande majorité des maladies g6nétiques sont transmises selon un mode 
rtscessif autosornique. 6wi signifie que les parents non malades sont parieurs d'un g&ne 
anormal en un seul exempiaire et que l'enfant n'est atteint que s'il hérite ce gène de ses deux 
parents. Lescouplesd risque nesont dépisi4squ'après la naissancedu premierenfant aBeint, 
ce qui diminue beaucoup t'impact potentiel du diagnostic antbnataf. Cmpte tenu de ta taille 
des fratries en France, on peut démonter qu'une prevention instaurée selon ce sch0lma ne 
peut toucher que 15% des cas wter?tie/s. 
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Quelques maladies sont diagnosticabfes chez des sujets non malades, porteurs du gène 
en un seul exemplaire. On parle alors de dépistcrge des hétérozygotes. La prévention de tous 
tss cas est alors envisageable au prix d'un dépistage systématique dans ta population 
genérde avant toute grossesse, ou au tout début de fa premibre grossesse, Ce type de 
dbpistage est d'un coût prohibaif si I'affection n'est pas frwuente dans fa population, ce qui 
est lecas de95 J des maladies génétiques. Ii est trèsefiicace et8nancièrement très béné8que 
quand la maladie est fréquente, Des programmes nationaux ou ciblés sur das sous groupes 
ethniques à haut risque sont en cours pour les hémoglobinoses, la maladie de Tay-Sachs, fa 
n~ucoviscidose par exempfe ... en tout, moins d'une dizaine de maladies sur les 5 500 
c3nnues. Ce type de progmmme posede multiples probtèmes non résolus tets que I'obtention 
du mnsentement .éclairé des sujets testGs, fa mémorisation de finformation obtenue du fait 
des contraintes de la Ioi "Infornatique et tibd&m, t'organisation centralisée dans un pays otl 
Is! IiMrafisme prévaut.., 

- La diffusion ne se fait correcZemenf que si fes professionnels concernbs souhaitent 
s'emparer de l'innovation. Dans le cas du diagnostic antbnatal cela dépend à ia fois des 
cc~snaissances des médecins et de leur attitude vis à vis de I'interruption de grossesse. 

Plusieurs études concordantes montrent que I'actualimtion des connaissances des 
TP édecins ne se fait que lentement et de façon limitée. Dans les Bouches-du-RhBneen 1986, 
21% des g&n&alistes, 8% des pédiatres, et 2% des obstbtriciens considéraient qu'it n'y avait 
pas isndieation de diagnostic prénatal pour les femmes de 38 ans et plus. Les connaissances 
di.; médecins éW'ent significativement Setes à leur age, les plus jeunes étant les mieux 
in iormés. 

Outre leurs connaissances iimitéeç, les médecins nkdhèrent pas tous au principe de 
I'ir~terruption de grossesse. Dans la même étude menée en 1986, te pourcentage de 
madecins qui acceptaient Sinterruption de grossesse était de 782 en cas de trisomie Sf ,472 
en cas de syndrome de Turner, 44% en casde mucoviscidose, 22% en cas d'hémophîtie. Des 
cl- iafreç tr&s comparabfes viennent d'6tre obtenus en 1991 par une étude franquébécoise, 
mntrmt la stabilitb des opinions dans ce domaine. La tradition médicale française veut que 
les medecins expriment leur opinion personnelle face 8 leur patient, exer~~1-nt ainsi une 
in1 luence non négligeablesur feurchoixfinal. Dans notreenqui3te, 30% des médecins disaient 
expdmer leur choix personnel, 

Un autre facteur de limiBtion venant des professionneh vient du fait que lagbnétique est 
un@ discipline compfexe, tr&s muttidisciplinaire, dans Iaqulefle le coltoque singulier avec te 
patient n% plus qu'une petite pface, Cela buscufe beaucoup d'habitudes et génère 
bertucaup de résistânces, 

- raQitude ds la population genérale est un facteur déterminant dans l'adoption et ta 
rlctlisation des tests, de nature à mntre balancer I'attitude des médecins. Maintenant la 
m4diatisation des innovations scientifiques et médicales touche simuttanément le grand 
public et les professionnels. &eaucoup de couples réclament la réalisation de tests qui ne leur 
auraient pas &té propost5s sans cela. 

lJne enquête menée en 1991 par tétéphone auprès d'un échantillon représentatif des 
femmes venant d'accoucher d'un enfant normal a montré que 78% des femmes souhaitent 
une amniocentèse dès lors que leur risque de trisomie 21 est de 1% par exemple. Ce 
poi,rcentage donne une id&e de la limite vers faquefle tendm 1a diBusLon du diagnostic 
ant3natai en general. Si l'on regardece qui se passe pour le diagnosticanténatal de latrisornie 
21, an voit qu'après plus de 15 ans de disponibilité de l'amniocentèse et du caryotype foetal, 
seüies 80% des femmes dites haut risque ont un test anténatal. On peut donc penser que 
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le différentiel de 20% entre celles qui ont le test comparé à celles qui le souhaiteraient, 
correspond àcelies qui en sont dissuadées par leur médecin ou pourqui la réalisation pratique 
du test parait insurmontable. En ce qui concerne IYntenuption de grossesse, l'attitude de la 
population gbnérate est aussi nuan&e que celle des professionnets même chez tes couples 
directement concernés. Une enquête américaine réalisée auprbs des couples ayant dtsjà eu 
un enfant atteint de mucoviscidose a montré que, à la question: "interromprez-vous votre 
prochaine grossesse si le foetus est atteint de mucoviscidose?", seules 47% des mères ont 
répondu "oui, certainemeny, 10% "oui, probablement", 18% "je en sais pas", 6% "non, 
probablement", et 20% "non, certainemeny. Cette proportion de 20% de gens oppos4s par 
principe à l'interruption de grossesse pour handicap majeur potentiel semble être une 
constante transcutturelle, indépndante du vécu direct du handicap. C'est donc une limite 
absolue à la diffusion du diagnostic anténatal. 

- Les institutions jouent un rôle régulateur dans la dausion, en !a soutenant financierement 
et réglementairement. il existe toujours un décalage de plusieurs années entre t'apprition 
d'une technique et sa disponibilité dans t'ensemble du réseau sanitaire. Les institutions ont 
joué un rôle important ces dernières années en régulant la diffusion et en assurant I'équit4 
d'accès au diagnostic prénatal. Ceci s'est fait d'autant plus facilement que toutes les études 
coût-bénéfice montraient le caractère bénéficiaire des politiques de diagnostic prénatal 
proposées par les professionnels. Il n'en sera pas toujours ainsi car la disponibilité des autres 
formes de prévention dont le coût sera élevé, entraînera des choix et des contraintes qui ne 
seront pas forcément bien vécus par les professionnels et les couples concernés. II  est 
vraisembtable que cela entraînera l'ouverture d'un march4 privé des tests qui sera source 
d'une grande inégalité sociale dans le recours au diagnostic prénatal. C'est déjà le cas en 
Amérique du Nord. 

La prévention des maladies héréditaires : mythe ou rCialité ? 

Nous venons de passer en revue un grand nombre de facteurs limitant l'impact de la 
prévention des maladies héréditaires à l'heure actuelle. Qu'est-ce qui peut changer à 
i'avenir ? 

Les techniques de prtslèvement de tissus foetaux peuvent devenir moins invasives, donc 
moins dangereuses. 

Les prélèvements se feront plus t6t dans la grossesse ce qui entraînera un plus large 
recours à ces techniques. Les professionnels comme les couples concernés n'attachent pas 
le m6me prix à une grossesse de deux mois qu'il une grossesse de quatre mois. 

De nouveaux gènes seront clonés ce qui permettra la réalisation d'un plus grand nombre 
de tests directs par biologie moléculaire. 

Les prix de revient de ces tests diminueront. 
Ce qui ne changera pas ce sont les taux de mutation spontanés, les réarrangements 

chromosomiques, toutes ces erreurs inévitables de notre machinerie d'une fascinante 
compiexité. Tant que la fécondation se fera naturellement et non systématiquement dans un 
tube à essai, des enfants najtront porteurs de maladie lourdement invalidantes. Continuons 
à faire de la Recherche pour éviter ces drames mais prbparons-nous aussi à les accueillir et 
à les traiter. La prévention de demain pour être efficace sera avant tout secondaire et tertiaire. 
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Méthodes d'aide au diagnostic des syndromes 
dysmorphiques : l'apport de l'informatique 

1. Position du problème 

Plus du tiers de l'activité des centres de Génétique Médicale est consacré au diagnostic 
des syndromes dysmorphiques et polymalformatifs. En milieu obstétrico-pédiatdque, le 
problème du diagnostic se pose souvent de façon aiguë à la naissance, car il règlera bien 
souvent la conduite immédiate et permettra de répondre aux questions pressantes des 
parents sur le pronostic mental et vital. C'est également de l'exactitude du diagnostic que 
dbpend le conseil génétique et I'efficience des mesures proposées pour un éventuel 
dépistage anténatal d'un syndrome r4current. 
Les cliniciens entraînés connaissent de mémoire tes 200 syndromes dysmorphiques les 

plus courants, ce qui ne représente que 10 % de ceux décrits dans la liftérature internationale- 
De plus, celle-ci s'enrichit actuellement de 2 à 3 nouveaux syndromes par semaine. Une 
recherche documentaire automatisée est donc une nécessité pour tout clinicien qui se trouve 
confronté à la nécessité de mettre une étiquette sur un syndrome dysmorphique. 

Le dévelopmment de la technologie informatique et rabaissement du coût des ordinateurs 
ont permis la mise sur le marché de plusieurs logiciels conçus pour répondre aux besoins des 
cliniciens. Nousaltons décrire les méthodes qui sont derrière ces logiciels, leurs performances 
et leurs limites. 

*INSERM SC1 1, 16, av. Paul-Vaillant-Couturiar - 94807 Villejuif Cedex. 



2. les systemes informatises d'aide au diagnostic : tes options théoriques 

Tout syslème informatisé d'aide au diagnostic des syndromes dysmorphiques repose sur 
/'existenw d'une base de données sur tes syndromes connus, d'un tangage de deçcription 
de ceux-ci et d'un logiciel d'interraga%on. 

Elle est gént5raiemeni: t5tabfie à parlir de la Ijtthture medicale, limit6e aux revues à comité 
de lecture internationaie. Pour la constituer, il faut donc disposer d'une m6thode de tri des 
a.r%cles pertinents qui sont dispersés dans un tr4s grand nombre de revues. Environ 80 %des 
srticles pmviennent d'uns douzaine de journaux, !es 20 % restant étant &partis sur une 
soixanbine #autss rewes, 

Tout les sy@&me?s existânts utilisent un langage fem4 qui est constitutuis d'une liste de 
termes descriptifs d'environ 1500 B 2000. Ces thésaunrs sont ou non hiérarchises. Leur 
icgique n'est, ni strictement automatique, ni strictement embryotogique, mais pragmatique, 
@:%ayant de colfer au plus pr4s des habitudes eliniques paur satisfaire les bssoins des 
u:iiisateurs 

Les systemes a~uellementcomrrt@rciafisés sont très simples et bas& essentiettement sur 
la cum~mis011 du nombre de signes en commun entre ta description du malade et les 
syndromes connus. Les diagnostics sont alors cfassés en Sont;tion de ce nombre, sans tenir 
ccmpte de t"importance individuelle de chaque signe, ce qui peut parai'tre parfois choquant 
aL cfinicien, ni de leur frequence reiative & Entérieur d'un synàrome. 

Les ordinat@#rs uGIis4s 

:1 y a deux grandes options theorhues possibles : la micro-informatique ou finformatique 
de réseaux, 

La micro-informcllique a Pawntage d'oMrà I'ufilisa&ur un systcSme intewogeable gratuite- 
ment & toute heure, qui peut s'implanter sur un micro campatibie IBM de SO MO* Elfe a 
f"jnsnv8nient de bumir une base de données qui ne peut être remise h jwr en permanence, 
rns is seufement lors de rachat d'une nouveiftr version soit g6nérafement tous tes ans ou tous 
1esdeuxans.C'est Ilomonqui a&tépfiseparlessyst&mes anglais (L.D.D.B), au-lien 
et américain (B.D.1.S). 

I'iniormatique de r6seau à l'avantage de permettre une mise à jour permanente de ta base 
de données, immédiatement awssible aux utilisateurs, FfZ. d'autoriser les interconnexions 
avec d'autres bases de donnees camplémentaires comme par exemple celes sur Ia 
caragraphie des g&nes de mladie et des marqueurs, sur les iabomtoires de biologk 
moi&ulaire existants et pratiquant des diagm- etc ... Elfe a I'inconvénient de necesiter 
Ilacqat d'un modem et gentrainer dies coûts de connexion, sans parier des diiffiwftés 
teckniques msiannefles. C'est foption retenue en France pour te syst:ème QENDIAG. 



3. Les systBmes informatises d'aide au diagnostic : performances et limites 

tes syst&mes @aide au diagnostic commeaialisés ont tous ét4 êvalués : its marchent tr&s 
bien dans deç mains expeÏtes, ce qui signifie qu'il y a un apprentissqe dans feur utilisation. 

La première &tape de l'apprentissage est celie de la description du malade. li y a un 
vocabulaire et une mdthode d'examen systématique acqu6rir. Sans bonne clinique au 
départ, l'informatique n'apportera rien. 

La deuxième étape de Ipapprentissage est de comprendre que l'ordinateur ne fait pas de 
diagnostics, mais qu'eile aide le clinicien à en faire. Le choix final reste de sa responsabilîtti. 
II faut donc accepter le principe qu'il n'y a peut être pas de diagnos~c connu pour ce malade 
(75 % des cas dans les centres de diagnostics spécialisés qui ne voient que les cas difficiles). 
Aucun des diagnostics sr)lw%onn4s pour f'ordinateur ne parnit w~sfaisant. II @ut 6galemnE 
accepter une longue phase de diagnostic dift6rentiel et considérer les 5O00 premiers 
diagnostics pmposfts en d&tajl, Cette phase est mpide pour ceux qui les connaimt de t&e, 
longue pour ceux qui doivent consulter des ouvrages qu3ils n'ont pas toujours sous ta main, 

4. Conclusion 

Les logiciets d'aide au diagnostic des syndromes dysmorphiques sont devenus des outils 
indispensabies pour tous ceux qui sont confrontés la responsabilité du diagnostic clinique 
de ces syndromes.koin de remplacer tes "experts", il font pmndre conscience de la difficuhb 
de I'exercice. Ce sont également d'excellents outils d'enseignement pour tous les jeunes 
cliniciens. 
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Génétique Médicale et Cartographie 

t 1 est classique aauetlement de considérer qu'il existe quatre grands groupes de maladies 
génbtiques : 

les maiadies mono%aorielles ou monogéniques qui se transmettent selon le mode 
mendélien. Ce sont les classiques maladies héréditaires, 

a les maiadies par abemtion chromosomique. 
!es maiadies à héredit4 complexe. Elles sont dues il des facteurs génétiques et des 

faa:eurs de milieu. 
les maladies mitochondfiafes. Leur existence était soupçonnée depuis lon-mps, mais 

ce n'est que récemment qu'on a pu ta démontmr forneliement. Leur mode de transmission 
est: particulier, puisqu'il est uniquement matemel, c'est à dire non mendélien. 

Le tableau 1 donne la fréquence des différentes maladies genétiques, on ne connaît pas 
celics des maiadies mitochondriales. Le tableau 2 donne la %Muence relative des différentes 
causes du retard mental sévère. Ce tableau sous estime la frtiquence des maladies 
mor~ofacto~elles car il ne tient pas de la fréquence élevéedu syndrome de f'xfragile qui touche 
un garçon sur 1500et uneriliesur2000environ. Ce syndrome est la deuxième causede retard 
merlta1 d'origine génétique. La première est la trisomie 21. 

Nous étudierons dans cet article les progrès rc5alisés dans l'étude des maladies monofac- 
torielles et en particulier la cartographie chromosomique des gènes qui en sont la cause. 

Au cours des 20 dernières annks ces maiadies ont été mieux définies sur le plan clinique, 

*tnitB d'Epid6mioiogie Genetique, INSERM U.155, Université PARIS VI!, 75005 Paris. 
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bioiogique et génétique, avec en particulier une meilfeure analyse de I'hétérogéneité 
gtlnt?tique. De nombreuses maladies rra$ été d&rites ; dans le catalogue de McKusick, 15QO 
maladies héréditaires étaient répertoriées il y a environ 20 ans, actuelfernent ce nombre est 
suph~eur à 5fX)O. 

Ca dmuverte des pomorphismes de I'ADN (polymorphismes de fragments de restricrtion 
ou du nombre de répétiîions en tandem) ont permis à ta cartographie de faire des progres 
considérables. Le but est de localiser le gène sur un chromosome, puis de le cloner. 

Cependant les techniques pour localiser un gene sont nombreuses. Nous décrirons 
rapidement les principales d'entre elles. 

La cartographie chromosomiques des gènes pathologiques 

1, L'gtudes des hybrides cellulaires samatiques 

On peut faire fusionner une cellule somatique humaine et une cellule de souris ou de 
hamster. Ces cellules hybrides au cours des divisions cellulaires successives tendent à perdre 
un certain nombre de chromosomes humains tout en conservant les chromosomes du 
rongeur. La perte des chromosomes humains se fait au hasard. On obtient ainsi des clones 
ayant chacun retenu des chromosomes humains différents. On peut étudier dans chaque 
clone fa présence ou non d'une enzyme humaine ou d'un marqueur de )'ADN. En corrélant ce 
résultat avec tes chromosomes humains prbsents dans le clone hybride, on peut localiser le 
gène de I'enzyme ou te marqueur de I'ADN. 

C'est ainsi que fe gène de ia matadie de Tay-Sachs a 4tCt focalif& sur fe c h r o m m e  15 
et celui de ia maladie de Sandhofi sur fe chromosome 9. Cette localisation a ét4 r&a!is& en 
étudiant !es h6xosaminidases A et B dans les hybddes. Rappelons que fe déficit en 
h6xosaminidase A est la w s e  de la maladie de Tay-Sachs, tandis que celui en h&xosami- 
nidases A et B est la cause de la maladie de Çandhoff. 

2. L'hybridation in situ 

Chybridation moléculaire d'une sbquence d'~crw clonée à des chromosomes lors de ta 
métaphase permet de localiser rapidement cette dernidre. La résolution de wtte technique 
est de t'ordre de la bande chromosomique. Rappelons qu'en moyen= une bande a I O  million 
de paires de bases et que un centimorgan, unité de distance gtiné~itique, représente en 
moyenne une million de paires de bases. Lorsque tes locus sont proches un centimargan 
repesente une probabilit4 de 1 % pour !a sunrenue @une recombinaison lors de fa m4ïose. 

3. Études des aberrations chromosomiques 

Une déiétion chromosomique peut perme*@ de itrcaiiser un gène respons~xble d'une 
mlabie hér4diQire.. En effet si une dBIétion particuli&re est asscrci6e à une maladie dont on 
mnnait le mode de transmission, on peut supposer que te gène responsable se trouve dans 
la région délétSe. 

C'est ainsique t'assoeiationent@ EadélbtK,ndu bras long du chromosome 13et lasunrenue 
d'un r46nobiastome a permis de Iocatiser te @ne de ce cancer en 13qI4. 
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Identification du gène responsable fcronage) 

11 s'agit de cloner le gène impliqué dans la maladie héréditaire qu'on étudie. Différentes 
approches sont possibles. 

1. Clonage par la position 

La première étage est de localiser le gène. Elle est suivie d'une ((marche,> le long du 
chromosome en combinant differentes techniques. 

Le clonage du gène est une &tape difficile. Elle est souvent facilitée par l'existence d'une 
aberration chromosomique impliquant le gène qu'on veut étudier, C'est rappelons le, 
('existence d'une délétion sur le bras court du chromosome X qui a pemis, non seulement de 
focaliser mais également de cloner le gène de la myopathie de Duchenne. 

2. Clonage par la fonction 

II s'agit de remonter la séquence : 
Gène (ADN) <- ARN <- Protéine < Maladie 

A partir du phénotype maladie on étudie la protbine impliquée, il s'agit souvent d'une 
enzyme. Ensuite on isole I'ARN d'où la remontée vers le gène. C'est la voie qui a été suivie 
dans l'étude des hémoglobino~thies. 

3. Etude d'un gène candidat 

Si pour des raisons physiopathologiques ou, par analogie avec une maladie animale, on 
pense qu'un gène est impliqué dans une maladie, on peut par les techniques d'étude des 
liaisons génétiques (linkage) le démontrer. En effet en utilisant un marqueur génétique 
associé au gène, on montre qu'il existe une liaison entre le marqueur et la maladie et que la 
distance génetique est &gale zéro. C'est la méthode qui a été utilisée pour identifier le gène 
de la paralysie périodique dyskaliémique. 
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Tableau 1 : Fardeau génétique (d'après Weatherhall) 

Type de maladie génétique Frequence (~.looof 

Maladies monofactorieiles 1,8 - 9,5 
dominant autosomique 2,2 - 2,s 
r6cessif autosomique lié au sexe 0,s - 2,0 

Aberrations chromosomiques 6'8 

Maladies à h6rédité complexe avec 
composante génétique significative 7 à 10(1) 
Malformation congénitale 19&22 

Tatal 
- 

37 à 53 
I 

($1 Les frMuences doivent être consid&r&es comme des ordres de grcmdeur, surtout pour les maladies 
à féredité complexe dont I'impoflance est peut être sous-estimde. Ce tableau concerne en fait l'enfant 
et I'aduite jeune. 

Tableau 2 : Causes de retard mental sévrSre (après WsatheAallf 

Causes connues 

GBnétique 
Trisomie 2 1 
Au.:res aberrations chromosomiqurss 

* autosomiques 
* sexuelles 

Maladies monogéniques 

Attc?intes : 
- intra-utérines 
- périnatales 
- post-natales 

Total 

Ca~râes inconnues 

Aves malformation ou dysmorphie 
Ave2 atteinte cérébrale patente 
Sans autre anomalie 

Pourcentage 

Total 34 



Syndromes des rnicrodélétions / 
microduplications chromosomiques 

Les syndromes des microdélétions/micrduplications chromosomiques constituent une 
complémentarité de techniques entre la cytogénétique et la biologie moléculaire. Les 
microdélétions et les microduplications caractéristiques de ces syndromes ont pu être mises 
en évidence grâce aux techniques de banding di «en haute résolution>>. 

Habituellement, les exemples donnés pour ces syndromes sont : le &tinoblastome, le 
syndrome de Miller-Dieker, le syndrome de Beckwith-Wiedeman, la tumeur de Wilrns, le 
syndrome de Langer-Giedion, le syndrome de Prader-Witli, te syndrome &Angelman et le 
syndrome de DiGeorge. Cependant, celte liste reste incomplète à l'heure actuelle. 

Les techniques de Banding en haute résolution 

La technique de banding en haute résolution a été introduite par Yunis en 19?6(1). Elle 
consiste à faire une synchronisation pour un cycle cellulaire par blocage en phase S des 
cultures de lymphocytes, stimulés par la phytohémagglutinine, et à amener ainsi les cellules 
à un même point du cycle. Ce blocage est levé par rinçage dans un tampon, il est suivi d'une 
incubation avec une molécule différente pour réinitiation de la synthése de I'ADN. On obtient 
ainsi une population enrichie de cellules en prophase ou en prométaphase, où les chromo- 
somesapparaissent plus longs qu'en métaphase obtenue par une technique dite estandard>%. 

* Hdpital Saint-Vincent&-Pa& - 82, av. Denfert Rochereau - 75674 Paris Cedex 14. 
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II est possible de cette manière d'observer un plus grand nombre de bandes et plus 
particulièrement de microbandes. Initialement, pour synchroniser les cellules, Yunis avait 
~tilisé un antagoniste de l'acide folique : I'améthoptérine(m6thotrexate) et pour la réinitiation 
de l'ADN, la thymidine. Depuis d'autres techniques de synchronisation et de réinitiation de 
S,r\DN ont été décrites. La technique la plus utilisée en Fance est celle de Viegas-Pequignot 
& Dutrillaux, 1978(2). Ces auteurs utilisent la thymidine pour synchroniser les cellules, 
laquelle est suivie d'une incubation avec le bromodésoxyuridine (BrdU). II s'agit d'une 
tcjchnique qui donne d'excellents résultats. 

Une cellule métaphasique en technique standard, en banding R (chaleur) ou en banding 
CI (trypsine) présente 300 à 400 bandes par génome haploïde, tandis que par les techniques 
dv banding en haute résolution on peut obtenir de 500 à 1000 bandes, voir jusqu'à 2000 
bandes, Yunis, 1981 (3). 

L'analyse de ces mitoses est difficile et prend beaucoup de temps. II n'est pas possible 
d'appliquer ces techniques d'analyse chromosomique par synchronisation à tous les cas 
cliniques étudiés. 

Cependant, ces techniques sont de plus en plus utilisées, tout particulièrement dans les 
retards mentaux accompagnés ou non d'anomalies congénitales multiples. 

La  cytogénétique et la résolution moléculaire 

Quel est le gain obtenu par I'analyse moléculaire par rapport à la cytogénétique en 
résolution de bandes? Legénôme humain contient approximativement 3x1 O9 paires de bases 
(p.3) d'ADN. Un chromosome moyen représente 150x1 06 pb et le chromosome 21 représente 
6Cxl Cts pb. Dans tes années 1970, le dévéloppement des mbthodes de banding a pemis de 
mrMre en évidence 300 à 400 bandes par gén6me haploïde ou 7 à 10x1 Cts pb par bande. Un 
très grand nombre de délétions, de duplications et de translocations peuvent être détecté à 
ce niveau de résolution. Les techniques de banding en haute résolution, de 500 à 2000 
bandes par génôme haploïde, permettent quant à elles, une résolution de 1 à 5x1 O6 pb par 
balde(4). 

auelles sont les possibilités d'augmenter cette résolution par les techniques de 
cytogénétique ? La difficulté d'analyse du caryotype humain avec un très grand nombre de 
barides (approximativement 2000) faitqued'autrestechniques sont nécessaires. Or, l'analyse 
mc léculaire permet de séparer des fragments d'ADN de 1 O6 pb avec beaucoup plus de facilité 
et par Ià-même devient une possibilité d'identification de délétions. 

Le\; principales caractaristiques des syndromes de microdélétions / 
mic9rodupiicatisns chromosomiques 

Ces syndromes présentent des caractéristiques communes qui sont les suivantes : 
- le syndrome a été décrit avant la découverte de I'anomalie chromosomique, 
- les anomalies cytogénétiques sont détectables seulement par un banding en haute 

résolution, 
- tous les patients n'ont pas l'anomalie cytogénétique identifiable y compris par un 

banding en haute résolution. Ceci suggère l'existence de délétions moléculaires 
submicroscopiques, 
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- la transmission de ees syndromes suit les lois de Mendel, 
- des loci multiples peuvent être impliqués quand ils sont physiquement contigus dans 

la region critique, amenant B la définition pour ces pathologies de syndromes de gènes 
contigus. 

C'est Schrnickel, 1986(5), qui a proposé pour ce type d'affections le terme de <(Syndrome 
de Gènes Contigus)>. Les anomalies phénotypiques dont ils sont l'objet et leur complexité 
suggèrent la participation de plusieurs gènes. La délétion, parfois observ4e, dans une même 
r4gion chromosomique pouvant impliquer des gènes qui sont contigus semble être une 
étiologie logique, Ce type de mecanisrnea été bien documenté dans quelquescasde déi6tion 
du bras court du chromosome X. Ces patients présentent sur la plan elinique une associatiorr 
de déficience en glycérol kinase, une hypoplasie crrngénitale des surr6nales, une dystrophie 
musculaire de Duchenne, une granulomatose chronique, un phénotype de McLeQd, une 
dbficience en ornithine transca&amylaseO. Toutes ces anomalies sont réesives liées Ci 
i'X, La varrabif&& de la taille de fa dététition est une expfiwtion de ta variabilité phhnowpique 
de ces syndromes. 

Une stratégie de génhtique inverse est utilisée dans fa plupart des cas, dont le but est 
l'identification et la caractérisation de chacun des ghnes responsables de ces anomalies 
phénotypiques mmpfexes, t a  fiste des syndromes de gènes contigus est certainement 
incompl4te à I'heure actuelle, 

C'empreinte! grjnomique parentale 

La notion 6' ccempreint-e ghnomique parentale.$ est rttcente et permet dkepfiquer certaines 
particulant4s observées dans les syndromes de micr~4l~tionslmicroduplir=ations. Le terme 
dbmpreinte génomique se rapporte au fait qubn phénotype contrOl& par un gène ou un 
groupe de gènes se manifeste en fonction de l'origine parentale du gène ou du groupe de 
gènes en question. Le phénotype présenté par les porteurs de duplications uni-parentales 
rhsulterait de l'absence d'expression ou de I'hyper-expression des gènes impliqués. 

Ce terme a été utilise pour la première fois par Crrsuse, 19.ô0ÇtS), pour rendre oornpte du 
mode tr&s particulier de d4teminatim du sexe d'un intrertébrb, l'insecte Sciara : en effet chez 
cet animal, le zygote antient trois chromosomes X (deux paternels et un maternel) et, après 
quelques divisions du zygote, mil un, soit deuxchromosomes paterneis, sont swifiquement 
Éslirninés, ce qui donne naissance, soit à un mcîle, sdt à une femelle. Crouse concluait à 
I'existence d'une eempreirrte gbnomiques qui permettra%, d'une manière ou d'une autre, à la 
cetfuie de «reconna?"te>> l'origine parentaie des chromosomes ;l éliminer. Le cas de Sciara 
n'est pas limitatg : des phénoty~s variés dans différentes espèces peuvent dépc3ndre d'une 
empreinte génômique. Chez les mammifères l'empreinte génômique prend une sigrrffication 
particuiière, car elle conditionne la survie de t'embryon. 

t a  reproduction sexuge h partir d'un zygote résultant de la nrncontre d'un ga&te m%e et 
d'un gamète femelle est ta r&ie chez les eucaryotes supérieurs. Les tenta~ves visant à 
obtenir Se dév4loppement complet à partir d'oeuf5 paehÉtnog&notes cru gynogénotes conter- 
nant uniquement un g6nÔme se sont soidées par un &hec, suggbrant ainsi I'incapacitts #un 
seul génôme B assurer le dlsvéioppement complet d'un embryon. Par la suite, McGrath et 
Solter, 1983173, ont d4crit une tanique permemnt de tmnsférer à volonté dhn zygote à 
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Vautre un pronoyau d'oriigine paternelle ou maternelle. Des zygotes uniparentâux maternels 
($~ynq4notesl ou mternels (andr4nogénotesf ont pu ainsi 6tre créés, I l  s%st avéré que ni les 
uns ni les autres n'étaient capables de se dévélopper à terme. Ces expériences ont abouti 
à des conclusions impomntes : la présence simuttanée d'un ghnôme @origine pternelle et 
d'un génôme d'origine maternelle dans leqgote est indispensableau dévéloppement nomal 
d~ r'oeuf(8). Les g6nôms parentaux sont donc fonctionneliemnt différents, Or, ifs contiennent 
une information géntltique globalement identique, Cela ambe 6 faire I%ypothèsc; qu'ils 
~\clrtc;nt une empreinte disffCIrenfielte qui ~endran compte de leur diff4rence fonctSonnelle(9). 

3ierents wpes @exp6riences ont 6% tentéeS pour p r m 8 m  de prkiser les rotes 
rôspecti& des génomes Mrentaux, faut d'aborb texamen des capacit.és de dé\ni,fuppment 
d'zmbryons uniparentaux a permis de faire une obsewation saississanle : tes coneeptus 
dr>ts d'un génôme @origine uniquement maternelle pr&mntent un d4véfop~ment 2% peu 
prèsnomalde Fembryon, alors queIesannexessont&t'~&t rüdimemre. Lasituation inverse 
est observée p u r  des eonceptus dotés d'un gbnôme d'origine uniquemnt paternelle : 
erqbryon rudimenfaire, annexes dévéfopp&s(l0È, Ces observations suggarent le rôle en 
psrtie symétrique des ghn6mes male et femelle. Ldjç génames Wrentaux ont des @!es 
comptémentaires au cours du dévébppement et présentent des dIffPsrences de knctionne- 
m m  au cours du dmloppement de I'embryon. Sien que pratiquement identiques d'un point 
de vire génétique, ils diffèrent du point de vue informtif. Pour expliquer cela, on avance 
aujourd"hui t'hypathdse de i"existence d%n marquage mol4çutaire di#&rent des géndmes 
m&le et femelle (imprinting). Ce marquage doit rt5pondre $ un certain nombre de conditions : 

- les mécanismes qui permettent amposer une empreinte aux glinômes doivent être 
rékrersibles puisque wtte empreinte doit changer d'un sexe& Ittutm au cours des générations 
sur:cessives. 

-. Ils doivent pemeare de maintenir i'empreinte à travers plusieurs, voire un gmnd nombre 
de replications. 

- its dûiwm 6tre tels qu'ils affectent t"expression des g6n-s qui y sont soumis. 

Ç>omptetenudems propnet&s, plusieurséquipesontpropos6 i'hypothèsedbne mlithyla*on 
dimrentielle des gdnômes mâle et femelle au cours de la gamétogenisçe. En effet, non 
se~Iement on sait actue!lement que différentes rbgions de MON peuvent être mlithyiécas 
diffGremment, mais encore il existe un grand nombre de donntSes indiquant une corréiation 
entre i'irtat de m4thylation d'un gène et. son activité. L'état de méthylatian de toutes les 
séquences examinées, mis à part f'AON satellile, est digérelrl entre la lignée germinale mâle 
et tg. lignée germinale femelle. Ces differences sembhnt maintenues dans f'embryon au tout 
déb* du d4véIoppement, pour disparaître a 7,s jours, moment 6 pafiir duquel ces mêmes 
sequences apparaissent hautement m4lhyiPses. Cimportance du nombre des diflérencéls 
obst?w&s rend improbable qu'elles soient liées & une r4gufation di8érentielte des gènes au 
débrb du développement (1 1). 

Dvs expérienees avec tignks transgdniques ont mantré que le degr6 de m4thSafan du 
trantogène est différent selon que celui-ci est transmis par un mfile ou par une femelle. LEI 
m&ttt).lylation différentielle des transgenes selon le sexe du parent transmetteur semble donc 
obéjr. aux critères d6finis plus haut pour caraaériçer une empreinte génomique di%renfielte. 
Néar~moins, on ne peut pas exclure que la m4thylation soit un phénomène seconsfaire i% 
IqimpTinting du &name (1 2,131. 



A l'heure actuelle, quels sont les applications de ces notions dans la pathologie des 
syndromes de microd6létions/microduplications 3 Nous alfons anaiyser 2 exemples : Le 
syndrom de Prader-Willi et le syndrome &Angelman. 

Le syndrome de Prader-Wlfli (PWS) 

Le syndrome de Prader-Willi est une pathologie rare. tes signes cliniques incluent 
hypotonie, hypogonadisme, hypopigmentation, retard mentai et oMsité. Les 2 derniers 
signes sont parriculi6rement significatifs dans i'histoire de la maladie. Cétiologie du PWS est 
inconnue. Le pius souvent un seul membre de la famille est affecté. Cependant, quelquescas 
de récurmnce familiabonttltédécfits. Le risque de rdcunenceestde i .6 %dans te PWS(1 4). 

Ldbetter et al, 1981 (1 51, ont ddcrit une dététion interstitieliie touchant la région I5q l I  q13 
comme étant associée &ce syndrome. Elie conclsrne une localisation sur le chromosome 15 
ou Prader-WilljChromosome Regtan (PWCR). Seulement 50% A 70% des patients présen- 
tent cette dbfétian, tandis que 5% des patients ont des duplimtiom ou des translocations 
touchant cette même rbion. Un certain nombre présentent des dététions submicmupiques 
mises en évidence seulement par des techniques de biologie mol&ulaire (1 6), et le reste ont 
un cas-type normal. Dans ces condrtions, tes PWS peuvent être divisés en 3 classes (1 61. 
Classe I : dét6tion chromosomique 15ql1 q13 visible par des techniques de qog4nétique de 
banding en haute rrlsotution. Classe If : Perte du locus pMLWp3-21 mis en &idence pôr 
)"intermédiaire des sondes motéculaires. Classe I tf : caryovpe3 n o m ,  absence de dé46tion. 

Butler et ?Amer, 1983 (1 7), ont montré que cette déi6ttion survient invafiaMemerit sur te 
chromosome INd"ongine paternel, et, Nicholls et al, 1989 (18), que certains mtients ayant 
apparemment une paire de chromosomes 15 normales ont une disomie maternelle et par là 
même une absence du chromosome 15 patemet. Engel* 1980 (1 91, avait dtlji% proposé que 
la disomie uniparentale pouvart4tre patholqique chez I3umain. t'empreinte génétique a été 
impliqu6e comme la cause du PWS car la delétion 15q associhe est toujours d'origine 
pôterneife, tandis que la disomie uniparentale est toujours d'origine maternefie(f8). 

Wmment ,  il a414 d4montrt5 que I%ge maternel av-ncé predisposant à la nondisjont=tion, 
phénoMne bien connu comme cause de trisomies autosomlques, puuvait être la cause de 
disomies. Deux équipes, Cassidy et al, 59Cf2(2Q), et Puwiç-Smith et ai, 1992(21), en dia- 
gms?ic prtsnatal, pour %ge maternel avancé, ont trouvé une tesomie 15 sur un examen 
caryatypique deviltosit6s~ho~ates (ml. Le liquideamnio~que montrait fa présence de deux 
chrcrmosomes 15 et le caryotype post-natat l'absence de d6tGtion 15q. Une dhmie 
maternelle a dt4 mise en Mdence par des techniques de biotogie mollccuiaire, amnant ainsi 
à ia notion de dîsomie uniparentale rhsultant d'une aeorredion,, de trisomie 15 initiafe. Ces 
deux cas confiment que ia nondisjonction maternelle pour le chromosome 15 e s  un 
mécanisme pouvant conduire au P M ,  résuitant d'une disomie maternelle. t e  mosaicisme 
placentaire est ffequent (2% de CVS) @et dans certains cas peut aboutir à des correctons. 
Certains auteurs(21) sugg8rent dans de teltes situations une titude du DNA, en diagnwtk 
p&natal, 

Ces rtSsuftats(20,21) uti1i-tn.i: des sondes ont permisde mettre en évidence que Pempreinte 
gkmmique secondaire à ia perte du chromosome f 5 patsmef est impiiqué dans ia pathclgenie 
du PWS Toutefois, la signification des modifications mof&utaires reportées ne srnt pas 
claires t?t cette date et des études extensives de ia région P W R  sont nécessaires. 



t,e syndrome d%qel!lmm (AS) 

Le syndrome &Angelman dkrit par Hany Angelman (2S)en 1985 est un syndromeclinique 
comwrtant un re&rd mental, une Bpiiepsiô, une ataxie, un rire Mquent, une absenw de 
Ic~ngage, une dysmurphie faciale. Ce syndrome @alement appel4 .happy Puppet syn- 
drome~ restede survenue spofadique etd'étiofûgie inconnue. Quelquescas familiaux ont 4% 
drScrits(23,%4). Bwaitser et aI(24) ont rapprtBs 7 cas concernant 3 familles suggèrant une 
%ansmission autosomle rkessive. Le risque de récurrence pourceQe paaologie est calcul6 
82  %, 

Dans 50% des cas, on obsewr? la M m e  d&i&Gun f 5q1 1q13 dgcrr'te dans te PWSt251. t a  
d'fférenw réside dam le fait que fe chromosome d4!4t& soit #origine matemelb. Comme 
dans te P m ,  i1 n'existe pas de dmrence clinique entre les pa$@ntç ayant la d4llTtion let. ceux 
ql ne ?ont pas, Dans un cemin nombre de w, un abserve une dissmis uniparentale 
d origine paternelle du chromwom 15(2f7). Par 2titleurç, 5% des families, prdsentent une 
a3urnaJie du chmmsome 15 maternel pouvant donner uneAS chez t'enfant(27). Ce~ndant~ 
dans 1 0 à 15% des farnillc*~ on n'observe ni délétion cytagcln&ique, ni disomie, ni d'anomalie 
rr ise en &idence par ta biologie moléculaire. C4tude de ces familles montre une hclredité 
aulosomique dominant lucalisbe probablement sur le chromosome 15 maternel(28). 

tl est clair que le AS comme 'le PWS wt un groupe g4nMquemeni très h6i6rogène et if est 
nt5eessaire #&lucider le mdcanisme genktittique responsable paur chaque famitte dans le but 
d'3ffnr un conseil genétique avisé. 

Ces exemples montrent que {es desordres mnog6niques constituent un srrain de 
recherche mmrnun pour fa c$og4n6tique et Ia biologie mlBcuiaire poumnt abutir pour 
=.mines anomalies phénovpiques 8 fa locafisation et ik RdentiGcation des genes en cause. 
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L'équipe obstétricale et la crainte du handicap 

J. Chavinié, M.P. Fauconnier, C. Francoual, F. Lewin* 

Avoir été, ou risquer d'être un jour responsable d'un handicap, reste la crainte permanente 
de l'équipe obstétricale. Elle devient obsession si celle-ci a eu l'occasion de visiter un centre 
spkcialisé tel celui de l'hôpital La Roche-Guyon. 

Il eut et6 logique, connaissant les étiologies précises du polyhandicap, d'envisager celles 
qua l'obstétricien peut dépister et traiter, mais surtout prévenir ou éviter pendant la grossesse 
et 'accouchement. 

IMalheureusement, cette démarche n'est pas aussi simple car la plupart des études font 
apparaître un pourcentage important de causes inconnues (jusqu'à 50 %) ou des causes 
multiples et intriquées. Par exemple, I'accouchement prématuré traumatisant par le siège de 
jun:eaux obtenus après stimulation de l'ovulation peut mettre en cause : 

- les techniques de procréation médicalement assistée (PMA) 
- la non-prévention du risque d'accouchement prématuré 
- le traumatisme de I'accouchement en présentation du siège 
- la conduite de la réanimation à la naissance. 

*Service Obstétrique - Hôpital Saint-Vincent-de-Paul - Paris. 
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Nous envisagerons donc le dépistage et les moyens de prévention du risque de 
polyhandicap sous un angle plus pratique et chrono!ogique, tel qu'il se présente à I'wuipe 
obstétrico-pédiatrique : 

- pendant la grossesse 
- lors de i'accouchement 
- au moment de la prise en charge pédiatrique. 

Pendant fa grossesse 

Deux grands groupes d'étiologie exposent au pulyhandicap, 

Les anomalies cong6nitales 

EIies semblent représenter le 113 des étiologies connues du polyhandicap, et regroupent : 
des anomalies chromosomiques (notamment Triiomie 21 et Trisomie 18) 

.des syndromes malformatifs graves 
O des maladies métaboliques et génétiques. 

Le problème essentiel pour l'obstétricien est de savoir quand suspecter ces anomalies et 
quand et comment en faire le diagnostic. 

- la cmsuttation de conseil géMtiqueaprès la naissance d'un enfant atteint d'une maladie 
m6tabolique permet d'établir le diagnostic exact de la maladie, de prélever le cas, index et les 
autres membres de la famille pour étude en biologie moléculaire, de programmer un 
diagnostic prénatal par biopsiede trophoblaste Ei 11 semaines lorsd'une grossesse ultb~eure. 

- /'&cb~rapbieavec étude morphologique est maintenant systématique à 20-22 semaines 
d'aménorrhée. Elle permet le dépistage de la plupart des anomalies du système nerveux 
central, en sachant cependant que certains diagnostics sont difficiles (microcéphatie - 
bisçencéphalie) ou tardifs (hydroc6phalief. 

Elle impose de pratiquer un caryotype foetal devant toute anomalie morphologique ou 
signe d'appel évocateur. 

- lecaryu&pe fmtalest proposé systkmatiquement chez la patiente à risque :femme agée 
de plus de 38 ans, antécédent d'enfant porteur d'anomalie chromosomique, patiente 
porteuse de translocation équilibrée, signes d'appels échographiques, anomalie de cettains 
marqueurs sériques (Béta HCG - alpha foeto-protéines). 

i l  est pratiqué soit sur une biopsie de trophoblaste (1 r semaines avec résultat en 15 jwrs), soit 
sur liquide amniotique (à partir de 15 semaines - résultat en 15 jours), soit sur sang foetal (à 
partir de 20 semaines - résultat en 7 jours). 

Malheureusement, dans la majorité des cas, le polyhandicap, conséquence inéluctable de 
ces anomalies, reste sans possibitité thérapeutique et justifie le recours à I'interruption 
médicale de grossesse. 

Cependant, dans certains cas, le pronostic reste incertain : 
.simple suspicion de microcéphalie 
.dilatation isol4e d'un ventricule cérébral 



.agénésie des corps calleux 
interdisant la sanction de I'interruption thérapeutique de grossesse. 

Les pathologies acquises au cours de ta grossesse 

Elles sont multiples. Leur diagnostic, et surtout l'appréciation de la gravité des répercus- 
sions foetales sont plus ou moins faciles à préciser et se font à des termes variables selon les 
cas. 

.les embryofoetopathies liées à la rubéole, à la toxoplasmose ou au cyto-mégalovirus 
seront confirmées par la ponction de sang foetal, . I'anasarque foetal en dehors de cas où il est en rapport avec une anémie foetale ou un 
trouble du rythme cardiaque, échappe aux possibilités thérapeutiques, 

.l'intoxication alcoolique maternelle doit être prévenue avant la grossesse, . les thrombopénies foetales, essentiellement celles dûes à des incompatibilités 
a~tiplaquettaires, peuvent créer de graves lésions cérébrales, non seulement lors de 
I'accouchement, mais également pendant la grossesse et alors difficilement évitables, 

.le retard de croissance intra-utérin dans sa forme d'apparition prhoce, globale et 
hiarmonieuse, est parfois à tort sauvé de la mort in utero au prix d'un accouchement très 
p16maturé qui va aggraver le risque de polyhandicap, 

*les lésions vasculaires ischémiques sont d'autant plus redoutables qu'imprévisibles. Elles 
peuvent survenir sur un jumeau après mort in utero de l'autre jumeau, sur le foetus in utero 
à I'eccasion d'une anorexie passagère imprévisible ou d'un collapsus maternel, 

e la grande prématurité reste enfin une cause non négligeable de polyhandicap, Si une 
politique rigoureuse de prévention a pratiquement fait disparaître la grande prématurité 
classique, deux nouvelles causes de prématurité deviennent d'actualité : les grossesses 
mr~ltiples apr6s procréation médicalement assistée qui peuvent poser la difficile indication 
d'une réduction embryonnaire, et la rupture très prématurée des membranes par chorio- 
aniniotite avant la 26e semaine, qui doit faire discuter Findication de provoquer r'expulsion 
potr éviter le risque d'atteindre un terme où naîtra un tres grand prématuré infecté et vivant. 

ltaccouchement est un moment où deux éléments peuvent survenir et souvent s'associer 
poix créer des Iésions foetales irréversibles. 

- Canoxie foetale peut apparaître ou s'aggraver lors des contractions utérines d'un travail 
dystocique, mais parfois normal. 

- Des manoeuvres d'extraction foetale peuvent être traumatisantes, et ceci d'autant plus 
quqeilessontsouvent pratiquéesen urgencesur unfoetusdéjAfragilisé par uneanoxie sévère. 

La respect des règles d'une obstétrique moderne met et doit mettre le foetus à l'abri de ces 
risq   es et faire disparaître ces deux classiques étiologies du polyhandicap. 

La surveillance continue par enregistrement simultané du rythme cardiaque foetal et des 
coniractions dépiste l'apparition de l'anoxie foetale. Trois situationspeuvent se rencontrer : . persistance d'un rythme stable même lors des contractions utérines : c'est le gage 
d'absence d'anoxie. . las décélérations mod6rées limitées à ta contraction peuvent être tolérées quelque temps 
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ou faire pratiquer d'autres investigations comme la mesure du ph foetal. 
les décélérations dites résiduelles ou les phases de bradycardie signifient obligatoirement 

une anoxie qui impose la terminaison rapide de I'accouchement. 

La survenue de I'anoxie foetale pendant le travail peut être favorisée par l'existence d'une 
pathologie gravidique celle-ci ayant déterminé dès les dernières semaines de la grossesse 
une anoxie chronique ; cette survenue est particulièrement fréquente et grave en cas de 
dépassement de terme : I'anoxie peut alors survenir brutalement et s'aggraver rapidement au 
cours du travail avec risque de mort foetale ou de lésions foetales graves. 

La détermination du terme exact en début de grossesse, le déclenchement avant 
l'apparition de la souffrance foetale liée au dépassement du terme éviteront tout risque. 

Les manoeuvres obstétricales. 
Elles se limitent actuellement à des gestes qui permettent d'accélérer la naissanci, sans 

aucun risque de traumatisme. 

. la césarienne doit remplacer le forceps traumatique sur tête non engagée ou à la limite 
de l'engagement. Par contre, le forceps correctement pratiqué sur une tête engagée, bien 
orientée ne peut être traumatisant, mais permet bien au contraire d'abréger une expulsion au 
cours de laquelle apparaissent des signes de souffrance foetale. . les difficultés qui peuvent survenir lors d'un accouchement par le siège font décider pour 
certains la césarienne systématique. 

II est cependant évident que le respect d'un certain nombre de règles (vérification du bassin, 
appréciation du volume foetal, de la flexion de la tête, respect d'un déroulement spontané et 
eutocique du travail) permet d'accepter I'accouchement par voie basse, en sachant à tout 
moment recourir à la césarienne pour éviter les manoeuvres traumatisantes : grande 
extraction, extraction d'une rétention de tête dernière. . une situation heureusement exceptionnelle persiste et expose à des manoeuvres 
traumatisantes : la dystocie des épaules, d'autant plus imprévisible qu'elle survient volontiers 
dans le cadre de la dystocie progressive chez une multipare qui avait jusqu'alors toujours bien 
accouché. II paraît évident que grâce aux moyens de surveillance du foetus pendant le travail 
et à la pratique d'une obstétrique raisonnable par un obstétricien entraîné, I'accouchement 
proprement dit ne doit plus être à l'origine du handicap. 

La prise en charge pédiatrique 

Deux notions capitales sont à considérer : 
- une réanimation de qualité reste indispensable pour tout enfant ayant souffert au cours 

du travail, pour tout prématuré ou tout foetus pathologique. 
Elle reste le gage essentiel qui lui donnera le maximum de chance pour un minimum de 

risque de séquelle. 
- mais, à l'inverse, une réanimation abusive et prolongée peut, dans certains cas, favoriser 

la survie d'enfants qui garderont des séquelles graves avec polyhandicap. 
On conçoit les difficultés décisionnelles que devra assurer le pédiatre brutalement 

confronté à la nécessité d'une réanimation. 

Schématiquement, plusieurs situations peuvent se présenter : 
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La grande souffrance foetale aigue. 
La situation est souvent diff icile à apprécier exactement à la naissance. La réanimation doit 

être systématiquement entreprise en sachant que son inefficacité à 15 minutes est un 
argument raisonnable pour I'interrompre. Ce sont également des Aléments de mauvais 
pronostic, convulsions, hémorragie cérébro-méningée, qui devront faire décider de l'arrêt 
secondaire de la réanimation. 

Mais ce n'est pas en salle de travail que l'on peut porter un pronostic sur l'enfant. Ce n'est 
que secondairement, en service de réanimation néonatale, que l'on pourra éventuellement 
prendre une décision d'arrêt de réanimation devant ces éléments très péjoratifs. 

La grande prématurité. 
Ici encore, il sera difficile d'apprécier les risques liés à la pr6maturitél aux conditions de 

)'accouchement ou à la pathologie responsable de I'accouchement pr6maturé. 
Il  semble raisonnable d'envisager une prise en charge immédiate et sans restriction en 

sachant la possibitité d'un arrêt secondaire de la réanimation. Dans Ja mesure du possible, 
la conduite à tenir sera envisagée et décidée avant l'accouchement, et elle dictera les 
modalités de I'accouchement. 

Reste enfin le problème du diagnostic d'anomalies malformatives incertaines à la nais- 
sance, ou dont le pronostic reste indécis (microcéphalie - agénésie du corps calleux - spina 
bif jda). 

Enfin, dans le cadre de la prévention du polyhandicap lorsde la prise en charge pédiatrique, 
i f  irnporte d'aborder le problème de i'infecfion n&onatalequi peut parfois être responsable de 
po'yhandicap grave. 

l e  dépistage du haut risque infmieux passe par le préièvement vaginal en fin de gros- 
se:;se, te bilan infectieux à la naissance, les traitements antibiotiques adaptés pendant le 
trz~ail et après la naissance ont grandement amélioré le pronostic vital et fonctionnel, 

I demeure cependant toujours le danger de méningites nBonatales tardives en l'absence 
de moyens efficaces de dépistage et de traitement. 

En conclusion : 

La prévention du polyhandicap au niveau de i'équipe obstétrico-puiahique est parfois 
çirple quand elle consiste à respecter les règles d'une obstétrique moderne et d'une 
réanimation de qualité ; elle est souvent bien difficile quand ta cause responsable est de 
diagnostic incertain ou la thérapeutique inefficace. 



Le réanimateur face à l'enfant présentant 
une atteinte cérébrale grave 

Chantai Wood* 

Les techniques médicales et celles de la réanimtion pédiawique ont enomtSment 
progressé, et on peut actuellement maintenir en vie des enfants qui, auparavant, n'auraient 
eu aucune chance de survie. Le réanimateur peut être confronte, pendant cette période dite 
'%e rbanimation d'attentey' à des problèmes éthiques cruciaux : 

- faut-il poursuivre les manoeuvres de réanimation chez un enfant ayant une atteinte 
cérébrale avec un risque de handicap ? 

- faut-it au contraire '"bisser tes brasl'ou même 4tre plus aciif, afin que cet enfant, maintenu 
aflificiellement en vie par les techniques actuelles, décède par l'arrêt de celles-ci ? 

Chaque cas est particulier, chaque décision unique. Néanmoins, il existe des repères que 
la réflexion des réânimations du Groupe d'Étude de Néonatologie- Région Pansienne (GEN- 
RP) (1 -6,8-13) a permis de dégager et qui peuvent nous guider. 

Caccident 

Il s'agit bien @un accident, car bnrtatement on se trouve dans une situation dramatique 
laquelle on n'était pas préparé. 

- 
* Unité de Reanimation PMiatrique Médicale - Hôpital St. Vincent-de-Paui, Paris. 
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Enperiude nbonatale, en salle de travail, dans une clinique ou à l'hbpital, le pédiatre ou le 
r~édecin du SMUR pédiatrique, peut être confront6 à plusieurs dilemnes : 

- nouveau-né, très prématuré (24,26 semaines d'aménorrhées), qui récupére ; 
- enfant né en état de mort apparente ; 
- enfant porteur de malfomations. 
Boit-il ou non reanimer ces enfants ? 

11 est admis, par tous, que tous ces enfants doivent bénéficier d'uneC'réanima$ion d'attente". 
fls seront ensuite transférés dans une unité de réanimation pédiatrique ou néonable, où I'on 
prendra le temps de faire un bilan le plus précis possible pemettant éventuellement d'aboutir 
à une décision de poursuite ou de suspension des manoeuvres de réanimation. 

Chez I'enfantpfus Agb, f'hésitâtion est rare. De toute manière, le médecin qui se trouve sur 
les lieux deC'I'accidenr est dans l'obligation morale derYaire quelque chose", même si I'enfant 
ers? déjà porteur de troubles neurologiquessévères, ou que son décès paraît imminent. II nous 
a?mble préférable, de toute manière, que tous ces enfants b6néficient de cette "réanimation 
d'attente" plutôt que de risquer une longue agonie. 

L , e  bilan 

Cenfant est alors en réanimation, ventile, aide parfois par des drogues vaso-actives et on 
va effectuer un bilan dont la durée est souvent longue. Celle-ci paralt d'autant plus longue à 
la samille, qu'elle est dans l'inquiétude et l'incertitude quant au devenir de son enfant. 

!I faut se donner du temps pour que ce bilan soit précis, scientifique, et optimum, 
- du temps pour permettre à l'enfant de récupérer après cet "accident", 
-du temps pour faire appel &différents spt?ciatistes, qui n'auront peut-être pas tous la même 

manière de rhgir en face de l'enfant, 
.- du temps pour établir un contact avec la famille, de mieux la connaitre, de parler de ses 

dé:;irs. 

De muitiples facteurs interviennent alors. 

L'âge 
- Le nouveau-né 
fln pourrait croire qu'il n'a pas de passé, et pourtant il a une histoire inscrite dans 

I'imsginaire et le désir de ses parents, dans les échanges au cours de ta vie foetale. Or ceci 
n'est pas évident pour l'équipe medicale qui pourra avoir tendance à baisser les bras plus 
faci ement devant un nouveau-né. 

L'atteinte cérébrale faisant redouter un handicap lourd semble briser, chez lui, tout projet 
d'avenir. Elle devient catastrophique pour les parents, même si elle est légdre. Elle suscite 
bea  coup plus de refus et d'intolérance que pour un grand enfant (1 0). 

LY3quipe médicale va aussi se demander s'il faut laisser vivre un nouveau-né dont te 
cenreau est gravement atteint et dont le handicap va peser sur les parents, la fratrie, la famille 
et la société ? ... 



- Le grand-enfant 
II peut être bien portant, et i'accident va brutalement le faire plonger dans une incertitude 

quant au devenir cérébral. Mais en raison de son passé, de sa vie retationnelle, toutes les 
chances de vie lui seront données. 

I l  peut stre déjà porteur d'une atteinte ctsrtsbrale grave. Cet accident suppll?mentaire va-t- 
il lui donner un handicap surajouté ? Une fausse route chez un encéphalopathe majeur sans 
vie relationnelle, et faisant plus de quatre-vingt crises convufsives par jour, ne sera-t-elle pas 
l'accident "sauveur" permettant "de libérer la famille" et l'entourage du poids du vécu de tous 
les jours ? 

t a  gravit& de Patteinte cbrebraIe 
Là aussi, c'est par un facteur "tempsys que l'on peut recueillir un optimum d'informations et 

que l'on peut répéter fes examens, tes progrès techniques actuels nous permettent de 
multiples investigations mais pour faire un bifan correct de toute pathologie ceebrde, il faut 
s'octroyer au moins dix jours voire un mois. 

On répétera examen cfinique, électro-encéphalogramme, échographie transfontanellaire, 
scanner voire résonance magnétique nucléaire, potentieis évoqués auditifs et potentiets 
évoqutis visuefs. 

On demandera a w i  I'avis despéciatistesdivers (neurofogues, ébtro+n&phaiwraphistes, 
radiologues, réanimateus, @diatres, muecins parfois d'une meme spéciafité), sans tenir 
compte de teur éventuelle susceptibiiité personnelle, fe réanimateur agissant "en défenseur 
de I'enfant". 

On tiendra compte aussi de I'avis des différents médecins prenant des gardes dans I'unité 
de réanimation, qui auront peut-être une vision différente de celle de I'équipe concernée. 

Cette période est longue. En effet, un scanner ne devient parlant après un accident 
ischémique quevers kdixième jour, une résonance magnétique permeaant de mieux voir une 
Ieucomaiacie péri-ventriculaire est plus parlante aprés trois semaines. 

Il est fondamental, pendant toute cette période, de garder Senfant ventilé, mêlme s'il a 
acquis de manière incomplète une ventilation autonome. Si i'on accepte cette notion de 
réanimation d'attente, on en est ~sptmsabfe, comme d'une éventuelle d8cision ethique, 
même si elleest lourde et peut paraître insupportable àvivre. Transférer un enfant en Pbdiatrie 
serait une démission, d'autant plus que l'on sait ces services peu préparés h''g6rer" uns telle 
éventualité. 

C'est donc avec un ensemble de personnes, qu'on arrive au bout d'un temps donné, à un 
bilan lésionnel qu'il faudra le plus précis possible, mais meme si ce bilan est complet, la 
question du pronostic reste parfois inconnu. 

tes partenaires qui interviennent dans la decision 

t'enI;ant 
Démuni plus que tout autre nouveau-n4, n'ayant pas accédé à la parole et si peu & la 

communication, en état de choc, ce bébé risque d'dtre un objet - I'objet de nos soins. Quant 
à I'enfant plus grand, en réanimation, en raison de sa pathologie, il n'a souvent que peu de 
communication. Les reconnaître comme partenaires revient à leur donner un statut de 
personne. Pour le réanimateur, l'enfant est son malade, celui dont i l  défend la vie et la qualité 
de la vie. C'est au nom de cette qualité de vie perçue comme un objectif inaccessible que l'on 
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pourra éventuellement décider de le laisser mourir (3). 

Partenaire, l'enfant l'est aussi d'une autre fapn. Les soignants observent que certains 
d'entre eux s'accrochent à la vie, alors que d'autres semblent se laisser mourir (8). Ils sont 
sensibles à ce qui est ainsi exprimé et qui est de l'ordre d'un désir. .. Mais ii faut aussi savoir 
que le désir de vie s'inscrit toujours dans une relation. Celle que l'on établit avec Ienfant, ta 
pzrole qu'on tui adresse, la qualité du contact corporel qu'on lui offre peuvent être determinan- 
tes. Ici encore, le facteur temps va jouer, et aussi l'investissement demandé aux soignants. 

La tamilje 
Nous pensons qu'iil ne faut surtout pas faire intervenir les parents dans une décision 

dYt'?thique. En aucun cas ta responsabilité de la décision ne doit reposer sur eux (1) car la 
cuipabilité ultérieure peut être, pour eux, complètement destructrice. Tout en refusant une 
intervention réelle de leur part, il faut prendre en compte leur demande. Cela requiert du 
temps, du temps pour lesécouter, poursavoircequ'ilssont prêts Aaccepter, ce qu'ilsdésirent, 
ce qu'ils peuvent assumer. 

II est important qu'il y ait6'un correspondant médical"uniquedanscessituations gravissimes. 
Crttte relation préférentielle permet de garder le même discours, de mieux connaître la famille, 
de tenir compte de son désir, tout en sachant qu'elle n'est pas toujours lucide dans des 
situations aussi dramatiques et que sa demande va souvent evoluer dans le temps, peut-être 
à tvavers cette relation préférentielle. 

L*@tfipe médicale 
dadmission d'un enfant porteur d'une atteinte cérhbraie grave avec un risque de handicap 

vcz toucher chaque membre de Séquipe médicale, au plus profond de lui-même. I l  va être 
coi?fronté à ses propres valeurs, au sens qu'il donne à la vie, et à ses attitudes par rapport à 
la souffrance. 

1-e réanimateur se trouve face à une double contradiction. La décision de laisser mourir un 
eclant pourrait sembler incompatible avec son choix professionnel - celui de faire revivre. De 
plus, ii lui faut en même temps assumer un pouvoir de vie ou de mort et accepter son 
imy,uissance : acceptation nécessaire pour être capable d'arrêter une réanimation et plus 
encore pour choisir de faire vivre un enfant "imparfail'. 

Quant aux soignants, on leur demande d'investir un enfant, et d'en faire le deuil et même 
d'e? precipiter le deuil ... 

Les réactions de chacun peuvent être vives et diffkrentes, fonction de sa propre histoire. 
Ps~~chologiquement, il y ade toute façon un prix à payer, mais pour que cela soit supportable, 
il f a ~ t  au moins en parier, Ceci ne peut se faire qu'en climat de confiance où chacun se trouve 
l'égal de l'autre. 

La s e t 6  
La societé intervient peu dans une décision @éthique. Néanmoins elle est présente à deux 

niveaux : 
- la société tout en ayant de la compassion pour l'enfant présentant un handicap tant qu'il 

est ,eune, a peu de structures adaptées pour ces mêmes enfants lorsqu'ils sont plus grands. 
Par ailleurs, elle est peu encline à leur offrir une intégration sociale alors qu'il existe un 
chônage croissant ... 

- ?a sociBté nous rappelle iegafement, à tout moment, que la médecine a un coilt. Nous ne 
pouvons être indiffkrent i3 cela. Néanmoins le facteur coût intemient rarement dans les 
décisions prises, et il n'est jamais un critdre déteminant (7). 
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Wvant un enfant en coma stade 4, avec un électro-encéphabgramme plat, sans aucun 
signe de récupération, la situation paraît claire. 

C'est dans !es cas intermédiaires que le réanimateur va être le plus souvent confronté à 
des problèmes éthiques difficiles. 

Doit-ii poursuivre les manoeuvres de réanimatian vitaie chez un enfant déjà porteur d'un 
handicap et qui serait mort en I'absence de celles-ci ? Doit-il arreter toute réanimation chez 
un enfant chez qui une ischémie &rébraie est sunrenue au cours des manoeuvres de 
réanimation ? 

Sur quels cii&res va-tan se baser pour donner une chance de vie à l'un et la refuser à 
rautre ? 

Un certain nombre de données (8) semblent intenrenir. 
- La gravité de Patteinte cérébrale et la nature du handicap éventuel qu'elle va entraîner : 

la possibilité de vie relationnelle avec la famille et les autres, d"acquisitions inteflectueftes, 
d'autonomie, voire &utonornie respiratoire. 

- Le désir propre de t'enfant de "combattre ou non". 
- L'environnement familial de I'enfant. 
- t e  moment de survenue de I'accident (nettement plus accepté Iorsqu'd apparaît tard dans 

la vie). 
- Le passé de Penfant, son propre vécu. 

Toutes ees données sont prises en compte par t'équipe médicale. Le souci nécessaire 
d'objectivité ne doit pas faire oublier que toute dkision comporte une part d'incertain et un 
jugement subjectif. Certains éléments d'appréciation ne peuvent être scientieques et la 
science elle-mrJm vient buter, en dernier ressort, sur la question métaphysique. Ces 
réflexions peuvent susciter l'angoisse. Elles peuvent aussi être libératrices, en perme"ctant 
d'échapper au fantasme de la toute-puissance, avec son atrréfaire de culpabilit6. Ainsi 
seutement, pourra-t-on parfois choisir de faire vivre un enfant 'Smparfaitt, qui aura des 
séquelles et parfois décider de laisser mourir un enfant particulitrrement investi ... 

On comprend alors que la décision ne peut être prise par une seule personne : elle se fera 
toujours en équipe. 

L'accompagnement 

Une fois fa décision prise, il faut "accompagner (1 3) t'enfant et sa famille vers Ia mort': 
- Parfois if nous est demandb de prendre en charge un enfant provenant d'un autre service, 

afin qu7l décède sans souffrance. Ceci est très difficile à vivre pour toute t'équipe car elle 
voudrait éviter d'un côtb une agonie prolongée grâce aux techniques ou drogues disponibles, 
mais ressent le poids de cette responsabilité. La famille vit un dilemne identique : doit-elle 
laisser son enfant vivre ses derniers moments avec uneC3quipe inconnue, ceci afin de lui éviter 
toute souffrance ? 

Nous devons faire partager nos connaissances et nos réflexions avec t'équipe d'origine, 
l'aider à assumer cette responsabilité. Cependant toute prescription et injeetion d'une drogue 
sédative doit être effectuée par un mbdecin sénior. Nous n'avons pas le droit d'imposercette 
responsabilrté à un m6decin plus jeune et surtout pas à une infirmière. 

- Le plus souvent, il s'agit "d"accornpagner" un enfant qui est déjà hospitalisé en 
réanimation. Cet accompagnement débute d'emblée avec la relation qui s'établit entre enfant 
et soignant, et doit se poursuivre jusqu'si. !a mort, Afin de lui éviter une agonie prolongée et 



douloureuse, par exemple en arrêtant une machine de ventilation, il est parfois administré des 
drogues sédatives. 

La responsabilité en incombe au chef de l'équipe médicale, ou à l'un des permanents 
seniors, uniquement si celui-ci l'accepte de plein gré. Cette responsabilité ne se délègue pas 
(3). 

Eaprès la mort 

II est préférable que ce soit le "correspondant privilégié" qui annonce la mort de I'enfant et 
qgi accompagne les parents auprès de lui, en leur expliquant ses derniers moments et en leur 
pTécisant qu'il n'a pas souffert. 

II est souhaitable d'expliquer aussi aux parents la nécessité d'une autopsie : 
-elle est importante poureuxcar elle permet parfois de trouver une explication au handicap 

el: à la mort. Elle les aideàse déculpabiliser. Cependant certains la refusenttout en demandant 
une explication de la mort quelques mois plus tard. 

- elle est importante aussi pour les soignants, car elle permet de vérifier le bien fondé de 
la décision prise. 

II faudrait que les parents puissent "frapper à la porte", voir le médecin autant de fois qu'ils 
le désirent. Or ceci n'est possible que si une relation de confiance a été établie. 

Un entretien a lieu lors des résultats anatomo-pathologiques, mais parfois aussi beaucoup 
p1i.1~ tard, lors du désir d'une prochaine grossesse, lors de l'accouchement de I'enfant suivant, 
et même quelques années plus tard ... 

Souvent les parents recherchent un entretien pour répondre à une angoisse, un sentiment 
de culpabilité. C'est à nous de deviner leur demande, de les aider à donner un sens à leur 
ex~érience. 

Ces entretiens sont redoutés par les médecins, mais on sait combien ils sont importants 
poJr les parents, et peuvent devenir enrichissants pour les médecins. 

EIn raison de progrès médicaux, le réanimateur est confronté de plus en plus à des 
déc:isions d'ordre éthique. II n'existe pas de protocole ou de règles précises et chaque cas doit 
res'.er un cas particulier. 

II est fondamental de prendre du temps pour la réflexion, du temps pourfaire un bilan précis 
et q-ie la décision soit prise, en toute humilité, en équipe, avec un respect profond pour I'enfant 
et sa famille. 
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Polyhandicap 
Aspects diagnostics à la phase initiale 

0. Rodriguez, G. Ponsot* 

Devant ce sujet très vaste il n'est pas question de passer en revue toutes les 6tiologies de 
pol yhandicap de l'enfant qui représentent une grande partie de la neuropédiatrie. En fait, cet 
exçiosé a pour but de donner une idée sur la démarche diagnostique et la prise en charge 
daris un service de Neuropédiatrie. 

Démarche diagnostique 

ilvled6marche diagnostique figoureuse est nécessaire pour avoir le maximum de chances 
de &pondre aux deux questions qui se posent : 

- quelle est i'étiologie de ce handicap ? 
Le diagnostic étiologique, bien qu'il débouche exceptionnellement sur un traitement 

spécifique, permet de donner une information génétique aux familles, qui reste cependant 
assez souvent imprécise et qui doit être prudente. 

- quels sont les besoins de cet enfant ? 
C6valuation des différentes difficultés de cet enfant : motrices, intellectuelles, épileptiques, 

sensorielles, orthopédiques qui vont permettre d'envisager avec la famille la meilleure prise 
en charge. 

Cvs deux questions sont bien distinctes mais se posent pamlltllement. Il faut que cela soit 
clair, aussi bien pour l'équipe médicale que pour les parents. La prise en charge va dépendre 

* Service de Neuropediatrie, Hapital Saint-Vincent-de-Paul. 
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de l'enfant et de ses capacités, et non de f'étiologie, Cependant, il est vrai que l'on n'aborde 
pas de la mfime fapn un enfant et sa familte torsqu'il prssente des lésions cérébrales fixées 
ou IorsquYil prdsente une matadie progressive. 

L'&tape cfinique est fondamentaie 

t 'irtterr.ggatoire des parents 
- Les parents vont exposer les difficultes de leur enfants ce qui les inquirSte, et cem &ape 

permet dé18 d'apprécier comment ils appréhendent leur enfant et ses problémes. 
- il faut essayer de recueillir le maximum de renseignements sur 13histoire de cet enfant : la 

date de début des troubles, leur mode d'évoiution, mais aussi l%histoire de la grossesse et de 
I%ccouchement. 

- les antÇr&dents familiaux sont egafemertt très importan& : une pathologie matarnelte, 
1"existenced'une consanguinit4, l'existence d'une st&ri&é, de fausses muches, de morts-nés, 
4v4nements qui ne sont souvent pas signalés spontanément par les parents. Ceci pemegra 
d'etabtir un arbre généalogique. 

Ces renseignements seront obtenus au cours de différents entretiens successifs, ce qui 
permet d"tlviter aux parents un ceinterrogatoire policier- et permet de recueillir le maximum de 
mnseignemenrs. 

Lbxamen clinique 
il débute dès I'interrogatoire,en regardant f'enfant dans les bras de ses parents. Cet 

examen doit 4tre bien sQr complet, aussi bien sur le pian neurologique, neurosensoriei, 
qukxfra-neurologique (courbes de poids, de taille, de périmètre crânien r~cherche 
d'une dysmorphie, de tésions cutanbes, d'une h8~spl8nme?galie ...) 

If doit égalementapprécier I"étatnutritionne1, rechercher destroubles de fadégfutWon etdes 
troubles respiratoires, orthopédiques,, . Cet examen clinique doit bien sur être rrirpét6 au cous 
des consuRations et des hospitalisations ; ii brirndficis des observations de tous fes membres 
de i'r?quipe (infirmièras, aide-soignantes, kinesith&rapeute, psychologue, éducatrice). 

Au terme de cet examen clinique on a déjA dans un bon nombre de cas une idée assez 
pr4cise sur l'étiologie et sur les besoins de cet enfant. 

Les examens paramciiniques 

Les examens compfémenta!res h notre disposition sont de pius en pius nombrem et 
performants, cependant ieurs indications doivent etre posées avec discernement, oFientées 
par ('examen clinique et les hypth8ses qui en d6coulent, et en connaissant teurs limites. 

Gmim examens sont dema~d6s assez largement : 
- le fond d'oeil, qui est un examen simple, et souvent riche en renseignements (atrophie 

optique, réttinopathie, tache rou-, wri se... ) 
- un examen neuroradiofogique : 

(I. échographie transfontaneltaire (ETF) : examen souwnt trios performant chez te 
nouveau-né et te nourrisson mais qui ne permet pas de différencier les lésions 
hémorragiques et ischémiques et qui ne permet pas une bonne étude du cortex ; 

.tomodensitomètrie RDMf : C'est f'examen r6disé (e ptus souvent, en raison de son 



faible coût et de sa facilité de réalisation, il permet de retrouver des lésions ischémiques, 
hémorragiques, des caicifications, et également des malformations ; 

imagerie par résonnance magnétique (IRMI :elle est plus performante pour rechercher 
cles malformations, aussi bien au niveau de ia ligne médiane qu'au niveau cortical, et elle 
permet par ailleurs une bonne étude de la substance blanche (mais celle-ci doit être 
interprétée en fonction de i'$ge de I'enfant et de sa myélinisation) et de la fosse postérieure. 

Ces examens permettent souvent de confirmer un diagnostic d'encéphalopathie anoxo- 
ischémique destructrice suspectée cliniquement, mais il faut savoir qu'ils sont parfois pris à 
a6faut (un tiers des hémiplégies cérébrales infantiles ont un scanner cérébral normal). L'lRM 
cerébrale serait plus performante dans ce domaine. L'importance des images n'est pas 
toujours parail&te à la gravité du tableau clinique, cependant des iésions étendues d'avant 
en arriére et bilatérales sont assez inquiétantes. Ailleurs l'existence d'anomalies de la 
s~bstance blanche, d'anomalies des noyaux gris, peuvent orienter vers une maladie 
progressive ; I'existence de tubers et de calcifications vers une maladie de Bournevilie. 

- i'électro-encéphalogramme est aussi riche en renseignements. Il faut insister sur 
l'importance du tracé de sommeil, Parfois il est évocateur d'une pathologie précise, 
fiasencéphalie, syndrome d'Angelman. Parfois il enregistre des crises passées inaperçues ... 

D'autres examens sont parfois nécessaires : 
a radio de bassin et de rachis ; 
recherche de troubles neuro-sensoriels : potentiels BvoquBs auditifs (PEAI, potentiels Bvoqués 

visuels (PEV), Blectro rétinogramme (ERG) ; 
.évaluation de troubles de la déglutition, de i'état mictionne!, de I'état respiratoire ... 

D'autres examens qui sont parfois pratiques en fonction de Ibrientation étiologique : 
examen à la lampe à fente 

a la radiographie du squelette : lorsqu'if existe un syndrome dysmorphique, une maifarma- 
tion, une suspicion de maladie de surcharge. 

a la ponction lombaire qui permet une étude virologique, un dosage de la proteinorachie, 
un profil proteique et des dosages métaboliques (lactates, glycine....). 

#le caryotype, autrefois réservé aux syndromes dysmorphiques, trouve actuellement des 
inc ications de plus en plus larges, notamment toutes !es encéphalopathies anténataies fixées 
sanscause reconnue, surtoutlorsqu71 existe une microcéphaiie, un retard de croissance intra- 
utBrin, des antécédents de fausse couche spontanée ... 

i3arfois une étude en haute résolution» permet de rechercher une déiétion mais il faut déjA 
avoir une idée diagnostique pourorienter i'examen (chromosome 15 pour le syndromede Willi 
Prader et le syndrome d'Angelman par exemple), 

La génétique moléculaire permet actuellement la recherche de I'X fragile. 
la recherche de muccopolysaccha~des et dbligosaccharides dans les urines, de cellules 

de turcharge au niveau du myélogramme, en cas de dysmorphie, d'hépato-splénomégalie. 
a les examens métaboliques de <<débrouillage)> devant une symptomatologie évoquant 

une naladie progressive : glycémie, PH, ammoniémie, corps cétoniques, lactate, pyruvate, 
chromatographie des acides aminés, chromatographie des acides organiques, acide urique, 
cuivre et cérulopiasmine ... 

dans certains cas, apport de I'électro-physiologie : Electromyogramme (EMG), vitesses 
de conduction nerveuse (VCN), électro-rétinogramme (ERG), potentiels Eivoqués (PEI. 

Au terme de cette enquête, aussi précise soit-elle, il reste 30 à 40% de causes inconnues, 
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Les &tîologies 

- 30440% de causes inconnuedont un grand nombre sont probablement d'origine an&$- 
natale. iiles nécessitent une grânde prudence dans le conseil génétique, avec un risque de 
rdcurrence de I'odre de 5% en cas de nouvelte grossesse, 

- 1 Q à 12% de causes post-natales séquetlaires : . traumatiques 
r inflammataires 
mrt subite manqu& du nourrisson . toxique3 et métabliques (hypogiyoitmie, dd?shydra&tion,,.) 
séquelles des tumeurs et de feus trartements 

- 80 à 85 % de causes anté ou péri-natales : 

On a I'habitude de les regroupr car ii est souvent difficile de tes diMmncier, c'esi-h-dire 
de dater t'événement causal, et on leverra par tasuite, le pourcentage de causes @fi-na_t;lies 
a bmucoup diminud? ces dernières années. 

- Causes pr&na&ies : 75 à 80% 
w causes vascuiaireç deaructrjrses 

malformations cérébrales : 12 à 15 Oi, accidentelles ou g6nétiques 
neuroectodermases 

I causes infiammatuires 
anomalies chramosomîques (20 %, trisamie 21 = 1 5%) 
causes genetiques, m4taboliques 
causes environnementaies (épilepsie maternelte et son traitement, diab&te, alcool, 
toxiques ...) 

- Causes @rinataies : 3 à IO % 
muses afloxo-isch4miques 

* causes in13ammtoirrvs 
hypûglycémie 

O ictère nucl4aire 

Les encdphatopat9.ties progressives métaboliques reprEtsentent un groupe tl parts dont 
nous reparlerons. 

Nous vaudrions insister sur la diminution de fréquence des causes @finatales ws 
dernieres années. 

Llenquête du CESAP en t 988 sur 1"C?vofufion des %cteurs êitiologiques, voit les causes 
@rinatales passw de 33 21 %, au bénéfice des causes an16natales qui passent de 46,3 à 
71 %. Par antre, (es causes inconnues restent toujours autour de 33%. 

Cette diminution des muses péri-natales es1 encore plus nette dans tes 4Qd@s 
tf;pidémioiûgiques pmspaives : 
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Nelson et collaborateurs (1)' en 1986, étudient les facteurs anté et périnataux chez les 
enfants atteints de handicaps moteurs aux USA : 45 559 enfants ont été suivis jusqu'à l'âge 
de 7 ans. Sur ceBe population, on retrouve 189 handicapés moteurs, dont 41 % ont un QI 
inférieur à 70 et 23% ont fait plus d'une crise épileptique non fébrile ; 

- 40 (21 %), ont eu des signes d'asphyxie néo-natale ; 
- mais uniquement 17 (9%), ont eu des signes d'asphyxie néo-natale et n'ont aucun signe 

en faveur d'une étiologie anté-natale (malformations, microcéphalie, retard de croissance 
irr:ra-utérin ...) ; 

Dans un complément d'étude réalisé en 1988 (2), le même auteur estime la fréquence des 
cû,uses périnatales entre 3 et 13% en fonction des critères retenus. D'après cet auteur, le 
diagnostic d'encéphalopathie périnatale serait parfois porté par excès devant l'existence de 
signes asphyxiques néo-nataux, qui pourraient être le premier signe du handicap de ces 
er3ants. 

3lair et collaborateurs (31, en 1988, comparent les circonstances périnatales chez 189 
enfants handicapés moteurs, par rapport à 549 enfants témoins, nés entre 1975 et 1980 en 
Aüstralie : 

- 30 %des enfants handicapés moteurs ont des signes d'asphyxie péri-natale, contre 18 % 
d a ~ s  le groupe témoin. 

.. Si PN (poids de naissance) 1500 G, 60% ont des signes d'asphyxie chez les infirmes 
mc.teurs cérébraux (IMC) comme chez les témoins. 

- Si PN 1500 6, la fréquence des signes asphyxiques diminue et est plus liée à I'IMC. 

I\tlais lorsqu'on élimine les cas oG il existedes signes en faveur d'une pathologie anténatale, 
il nc? reste que 8% des handicapés moteurs dont les lésions sont probablement en rapport 
avec une anoxie périnatale. 

La forte association entre l'infirmité motrice cérébrale et les signes d'asphyxie périnatale 
a conduit à se poser la question suivante : l'asphyxie néo-natale est-elle un des premiers 
sigr:es de handicap? Ceci expliquerait que les progrès obstétricaux et de la réanimation néo- 
natale n'aient pas diminué l'incidence des infirmes moteurs cérebraux. 

Andersen et collaborateurs (4), en 1990, étudient sur une population de 41 38 enfants nés 
vivalts au Danemark ; ils retrouvent 45 enfants handicapés :4,1% IMC ; 0'5% de maladies 
métaboliques ; 2'9% de retards mentaux sévères ; 4,6% d' épilepsies ; 1,4 % de troubles 
visuels sévères ; 0,7% de troubles auditifs sévères. Une cause périnatale au handicap n'est 
reteque que chez trois de ces quarante cinq enfants,soit 6,7 % (30, soit 66%, ayant une cause 
ant6 ou anté et périnatale). 

Les encéphalopathies progressives : 

Elles sont représentées essentiellement par les maladies métaboliques, dont le diagnostic 
est facilité par les progrès techniques (neuroradiologiques, biologiques, génétiques ... ) 

Pwfois le diagnostic est facile, évoqué devant : 
e une symptomatologie progressive ou à rechutes 
.une stagnation ou une régression du développement psychomoteur 
a, une consanguinité ; des antécédents famitiaux (de maladie progressive, de fausses 

couches à répétition, d'enfants décédés en bas âge...]. 
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.des signes extraneurologiquesassociés : une dysmorphie, desanoma!iescutanéesou 
des cheveux, une hépatosplénomégalie, une cardiomyopathie, une tubulopathie, une 
cassure de la courbe de poids et de taille.,. 

.des signes neurosensonels : une rétinopathie, une atrophie optique progressive, une 
surdité. 

'des tableaux neurologiques évocateurs : 
des myoclonies ; des clonies audioganes ; 
I'association d'un syndrome pyramidal à uneabolrtion des réflexes ostéo-rendineux ; 
l'association d'une ataie à des myoclonies ; 
les mouvements oculaires anormaux (apraxie oculomotrice, paraiysie de la 
verricalité, ophtalmopiégie) ; 
une macrocéphalie ou microc6phalie progressive. 

Mais parfois le diagnostic est plus difficile : 
Certaines encéphalopathies anté ou périnatales fixées ne sont reconnues qu7apr&s un 

«intervalle libre., Elles peuvent même paraître progressives. 
Certaines maladies métaboliques s'expriment sous la forme d'une en&phalopattiie n6o- 

natale grave d'emblée, avec parfois des  éléments malformtifs,> comme une agénésie du 
corps C~II~UX, une anomalie corticale qui ne doivent pas égarer. 

Certains tableaux invitent à une grande prudence : un syndrome pyramidal des membres 
inférieurs chez un enfant né B terme, un grand syndrome eflrapyramidai ... 

C'est dans ces cas que les examens complémentaires seront le plus largement &atis4s. 
Leurs indications seront comme toujours posées en fonction de la clinique, et donc des 
hypothèses. 

- fond d'oeil : il est d'une grande aide torsqu'il retrouve une retinopathie, une tache rouge 
cerise, une atrophie optique progressive.,. 

- un examen à la lampe fente, retrouvant des dépots cornéens, une cataracte... 
- les potentiels évoqués auditifs retrouvant une surdité et anomalies de conduction au 

niveau des relais auditifs du tronc cérébral 
- l'électro-rétinogramme, - la ponction lombaire retrouvant une hyper-prot4inorachie1 une hyper-lactatorachie, une 

hyper-glycinorachie, 
- I'EMG et les VCN retrouvant une atteinte neurogène ou myogène 
- rexistence de ceilutes de surcharge au myélogramme 
- J'~I~tro-en~phalogramme, dont eertains aspects sont évocatteurs : trac6 plat, suppres- 

sion burst, SL1 lente.., 
- la radiographie du squelette : qui peut retrouver un rostre, un défaut de modelage des os 

longs. .. 
- les examens neuro-radiologiques mettant en évidence une atrophie progressive, une 

anomalie de la substance blanche, une anomalie des noyaux gris ... 
- !es différents dosages métaboliques et enzymatiques permettant d'orienter vers une 

maladie lysosomiale, mitochondriale, p(?roxysomiale, du cycle de Purée.., 

Conclusion 

Pour terminer, oeMns pointssemblent impottants : SAVOIR WAND FI- cm~~~~ent reprendre  
cette enquête. Cette phase initiale du diagnostic est di-fficîfe, tant pour les parents, qui prennent 
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c~nscience progressivement du handicap de leur enfant et de sa sévérité, que pour l'équipe 
s~ignante confrontée aux difficultés d'expliquer une pathologie souvent d'étiologie et de 
mécanisme mal connus. 

II est bien sûr évident qu'il ne faut pasassaitiirses familles et l'enfant avec tropde questions 
eid'examens, et quec'est au coursde consukations, d'entretienssuccessifs, et éventuellement 
d hospitalisations, que les différents problèmes seront abordes clairement. l i  est important 
qAe les parents comprennent notre démarche, c'est à dire d'une part ce qui est nécessaire 
pour la prise en charge de l'enfant dans l'immédiat, et d'autre part ce qui est nécessaire pour 
&abtir un diagnostic étiologique precis, qui le plus souvent ne débouchera pas sur un 
traitement spécifique, mais qui permettra d'apprécier le risque génétique. 

Cependant il est parfois nécessaire d'aborder assez rapidement avec les parents le 
pi.oblème du risque génétique, bien qu'on décide de surseoir aux examens. 

Mais quelle que soit l'étiologie retrouvée ou suspectke, il faut savoir rester vigilant et 
si nquiéter devant l'apparition de nouveaux sympt6mes, et ne pas hésiter alors à reprendre 
l'enquête étiologique. 
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Principaux aspects neuro-radiologiques 
du polyhandicap 

Y, Rolland*, G, Kalifa 

t a  place des examens neuroradiologiques dans la prise en charge des polyhandic,zpés est 
&idente, elle intervient à plusieurs étapes : 

- dans le bilan des iésions à la phase initiale ; 
- dans la recherche de I'étîologie de ces lésions ; 
- dans Ikppréciation d'une éventuelle possibilitéthtsrapeutique, soit de la maladie primitive, 

soit dans Undication de gestes symptomatiques (dérivation ventsiculoptsrltonltsale d'une 
hydrocéphalie, liberation de la charniere cewico-occipitale, etc.) ; 

-dans {a sun/eillance évolutive de ces encéphalo~tthies, soit: spontantse, soit sous 
traitement. 

Enfin, dans cettains cas, fimagene peut participer 2i I'enquête familiale en vue du anseif 
géntltique (phammatose, mafadie métaboiique ... 1, 

L'imagerie peut mettre en évidene des iésions très vari4es et. souvent importantes. 
Cepndant, elle peut êm strictement normale et non contribGive chez tes enfants atteints 
d'encéphaiow&ie sévère. 

L'indimtion des examens radioiogiques dépend, bien sûr, des données cliniques mais 
égatement de !'&ge de I'enfant. 

* Hbpital Saint-Vincent de Paul - Service radiologie - 82, av. Denfert-Rochereau - Paris. 



Quelle imagerie : écographie transfontanellaire (ETF), tomodensitométrie (TDM), imagerie 
à résonnance magnétique (IRM) ? 

L'exploration morphologique cérébrale de l'enfant repose sur ces trois examens. 

1, Selon l'âge 

En période néonatale et à moins de 1 an. 
L'échographie transfontanellaire représente le meilleur examen de dépistage et de 

si~nreillance des pathologies anoxo-ischémiques, hémorragiques, infectieuses et des 
h!rdrocéphalies. Elle permet également le dépistage de la plupart des malformations 
ckrébrales hormis celle du cortex. Elle est réalisable au lit du malade, voire dans lacouveuse 
et facilement répétitive. 

Ses indications cliniques sont très larges, d'autant plus qu'il s'agit d'enfants prématurés, 
cependant elle intervient de plus en plus en complément de l'échographie anténatale. 

- La tomodensitométrie :en période néonatale, le scanner donne des résultats très souvent 
re!ardés dans la pathologie anoxo-ischémique, du fait de l'immaturité de la substance 
blanche. Cependant, il reste intéressant pour la mise en évidence de calcifications 
(einbryofoetopathie), d'hémorragies ou dans le bilan des abcès cérébraux. 

-L'apport de IIlRMest indiscutable dans le bilan des malformations cérébrales. Cependant, 
sa place reste à définir dans la pathologie anoxo-ischémique (4,5). 

Chez I'enfant de plus de 1 an. 
-amyélinisation delasubstance blancheaprogressé, et IYIRMreprésente le meilleur examen 

pour la mise en évidence et le dépistage des pathologies de la substance blanche, des 
malformations cérébrales en particulier corticales, et de certaines séquelles circulatoires. 
L'IRM est également très intéressante pour le diagnostic précoce des lésions d'encéphalites 
(2,!31 O). 

L'lRM est également un examen indispensable pour l'exploration du cordon médullaire et 
l'exploration de la fosse postérieure, qu'elle soit tumorale ou malformative. 

Lei; données cliniques ont-elles une influence sur les indications et la 
corjduite des examens ? 

Le plus souvent à l'issue d'un interrogatoire et d'un examen clinique approfondi, il existe 
une orientation étiologique : 

Cm peut se trouver devant un tableau fixé, évoquant une encéphalopathie destructrice, 
circulatoire, post-infectieuse ou post-traumatique. 

L'examen tomodensitométrique suffit le plus souvent, en mettant en évidence des lesions 
d'atrophie cérébrale, des cavités porencéphaliques, des séquelles circulatoires clastiques. 

Ailleurs, il existe un contexte malformatif, en particulier facial orientant vers une anomalie 
de la ligne médiane. L'IRM est I'examen de choix à la recherche en particulierd'une agénésie 
calleuse, d'une dysplasie du septum pellucidum, voire d'une holoprosencéphalie. 

Enfin, il peut s'agir d'un tableau dominé par une épilepsie. L'IRM est, là encore, l'examen 
de choix pour la mise en évidence de dysplasie du cortex cérébral et des anomalies de la 
gyration. 
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Parfois, il n'y a pas dlorientation clinique particulière. On peut realiser aiors un a canner de 
débrouillage" qui peut 6tre plus ou moins complété par une IRM selon les résultats. 

Cependant, dans 60 70 % des cas, au terme d'une démarche dinique et paraclinique 
bien conduite, le diagnostic étiologique ne peut etre posé. 

t'imagerie germetaelle de dater le moment de Ihtteinte cér&braie ? 

Le scanner permet @établir des corrélations radiologiques avec la date de ikgresçion 
cérébrale en distinguant /es lesions pr4, @ri et post-natales. Le scanner est sensible pour ta 
mise en évidence d'anomalies de developpement ou de Iésions importantes du type 
schizenc6pha~ie ou porenc4phafie. 

Cependant, I'IRM apparajt beaucoup plus sensible que (a tomodensitomr5tfie pour fa 
d6tection de malformations &rébrales fines (hypoplasie localisée du mrps calleux, anomalie 
de la migration neuronale) et pour la déteaion des Itisiuns de la substanw blanche., 

Difikrentes s4ries récentes soulignent rapport de PIRM dans I'identification des Iésions, et 
des facteurs pre, péri et post-nataux. Truwit et Ba&ovich ont retrouvé des anomalies & rIRM 
dans 93 % des cas d'enfants infirmes moteurs cérébraux (1,2,3,6,1 O,l 1 ). 

1. Cher les pr6maWr6s : les iésionsde Ieucomalacie ptanventricutaire isoIées représentaient 
environ 80% des cas, avec un contexte @asphyxie p6rinatate. 

Les Ibsions de leucomalacie périventriculaire représentent donc la cause majeure des 
séquelles psychomotfices chez le prématuré, 

2. Cher le nouveau-ne & terme : il existait des Iésions en IRM évoquant une aGeinte pré- 
natale dans "! % des cas, la plupart, sans anrecédent particulier lors de la grossesse ou en 
période périnatale. 

Dans 1/3 des cas, ii s'agissait de dysgénésie corticale secondaire à un troubte de Ita 
migmtion neuronale (le plus souvent type de microgyhe). 

Les autres lésions rencontrées &taaient représentées par des schizencéphalies, des 
parencéphaiies, des lésions d'hydranencéphalie ou d'encéphalomalacie muttikptique. 

Les Iésions observeesen IRM suggGrent une étiologie périnaQ!e dans seu!ement 24 96 des 
cas. Le plus souvent, il existe parallèlement un contexte clinique d'asphyxie @rinataje 
(ventilation assistée, détresse cardio-respiratoire .. .). Les lésions rencontrées sont variées : 
atrophiec6rébmiedi@use, atteintede lasubstance blanche profonde ressemblant aux I6sions 
de leucomalacie @riventriculaire, nécrose corticale parasagieale, hémorragie ou ischémie 
des noyaux gris centraux. 

Ces données sont en amrd  avecles6tudes 4pid6mio#ogiques r4centesqui suggèrent une 
étiologie périnatale dans seulement 17 il 24 % des cas d'enfants handicapés nés à terme 
(Wagberg, Mac Bonald, Uvebrandt). 

ratteinte prénatale in-ut4r0, sous-estimée par le passé, représente donc actuellement la 
cause prédominante chez le nouveau-né à terme du potyhandicap. 

Enfin, une atteinte post-natale est présente dans 7 % des cas, 



Existe-t-il une corrltlation entre la sévérité de l'atteinte ciinique et les Iésions 
observ6es ? 

En fait, il est difficile de répondre à cette question. 

II semble qu'il n'existe pas toujours un parallélisme entre les Iésions observées, et le degré 
ce i'atteinte clinique. En effet, nombreux sont les enfants atteints d'encéphalopathie sévère 
avec retard mental, pour qui i'exploration neuroradiologique, scannographique et IRM est 
cormale (7,8). 

Par contre, nous avons souvent observé de vastes lésions destructrices anténatales 
c3mme dans les syndromes de Gruner, contrastant avec ie caractère modéré du handicap 
rroteur et du retard mental prbsenté par ces enfants. 

De même, nous avons observé plusieurs cas d'agénésie complète du corps calleux avec 
volumineux kyste interhemisphérique présentant un excellent développement psychomoteur 
el: un examen clinique normal. 

t imagerie a-t-elle un rôle pronostique 3 

Au stade initial des lésions anoxo-ischémiques (feucomalacie périventriculaire, ..3 : i1 est 
bien souvent tr&s difficile dS&tabiir un pronoslic sur les données de fimagerie. Cependant, en 
particulier pour les Iésions de leucomalacie péiventriculaire le pronostic apparaît 6troitement 
lié : 

- au siège de l'atteint cérébrale : les s&quelfes motrices sont fréquentes en cas d'atteinte 
frcnto-pariétale, les séquelles visuelles en cas d'atteinte pariétu-occipitate (atteinte des 
ratfiations optiques). 

3'une manière générale les séqueltes sont beaucoup ptus sévères lorsque r'aaeinte est 
bifii3térale. 

- de même, le pronostique dépend étrortement de r'extension des Iésions, bien précisées 
en échographie, à la fois dans le plan sagittal, mais vers le cortex cérébral. 

- enfin, le pronostic est lié à l'évolutivité de la rnaladie. 

I-'imagerie a également un rôle pronostique dans le bilan des malfornations cérébrales. 
L'fRM permet notamment de préciser l'étendue d'une malformation du cortex et de préciser 
également l'existence ou non de malformations associées. 

Enfin, d'une façon générale, f'imagerie à un rôle pronostique dans la surveillance de 
I'évclutivité des maladies m4taboliques, dégénératives et infectieuses. 

Conclusàon : quel est l'apport de ifimagerie dans le polyhandicap ? 

e Cimagerieappartient au diagnostic et au bilan des Iésions au stade initial ou séquellaire, 
Elle apporte souvent des 6léments étiologiques et participe donc dans certains cas B fa 

mise en route de traitements particuliers (dérivation d'une hydrocéphalie, traitement spécifi- 
que de maladie métabolique, antibiothérapie dans les embryofoetopathies ou dans les 
enci?.ghalites), et participe également à la prévention par le biais du conseil génétique 
(phammatose, syndrome maiformatif de transmission gén4tique, ...). 
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. Cimagerie apporte parfois des facteurs pronostiques. 

Enfin, elle participe modestement à la prise en charge de ces enfants, même si bien 
souvent, elle est peu contributive ou décevante devant la constatation de lésions séqueliaires 
irrbversibles d'origine circulatoire, infectieuse ou traumatique. 
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Évolution des encéphalopathies dites fixes 

O. Robain* 

Le raisonnement traditionnel essaye toujours d'expliquer l'atteinte neurologique clinique 
par une lésion. La topographie et i'étendue des structures cérébrales détruites doivent dans 
cette optique correspondre au deficit sensori-moteur ou cognitif analysé par les cliniciens. 

-out aussitraditionneltement les neuropédiatress'efforcentdeclasser lesencéphalopathies 
de 'enfant en deux grands groupes : celles dites fixées et celles dites évolutives. 

Les infirmités motrices cérébrales reprbsentent dans l'ensemble des exemples du premier 
gro Jpe : elles relèvent le plus souvent de lésions ischémiques consécutives à un désordre 
circ~latoire pré-ou péri-natal. Cette lésion a cr6é une destruction qui s'est cicatrisbe fixbe. La 
conséquence en est un handicap existant dès le début de la vie et n'ayant pas tendance à 
s'agigraver. 

T~utes différentes sont les maladies métaboliques qui correspondent au deuxième groupe. 
Le cas le plus simple pour le neuropathologiste est ta maladie de surcharge avec accumu- 
latiop. progressive (th6saurismose) d'une substance anormale dans les neurones. Tel est le 
cas Dar exemple des gangliosidoses ou des sphingomyélinoses. Ce type d'encéphalopathie 
appîlraît schématiquement après un intervalle libre et s'aggrave progressivement au fur et à 
mesüre de la destruction des cellules nerveuses dans le corps cellulaire desquelles 
s'accumule continuement une substance anormale. 

* Hôpital Saint Vincent de Paul - INSERM U 29. 
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Cette classifim$on simpte se heurte cependant à des difficult4s : 

Cliniquement il est bien connu que ~ 0 ~ b r e  @endphalapathies dites fixées et cormspn- 
dant B une lesan pr& ou pdéri-natale ne s'expfiment quSapr&ç un espacç, iibre. Tel est fe cas 
par exemple des hémiplégies cét$hks infantiles et des athésoses, 

Dans le cas de I'hémiplégie, rexpression retarcl& de Iqnfirrnita motrice est @ribu& au 
d4veloppement cér6brat pemettant canjointement 12acquisition motrice et I'appadthn dta 
I%&miplç?gie. Un autre exemple d'4mlutivité peut être repr4senté par f'apparition de manifes- 
tations épileptiques qui peuvent survenir quelque temps après une lésion cBrébmie et 
enwaîner une aggravation pamgere ou définitive de I"Btatt, 

Deux sci.isons font que 1a notion d'enc4phalupathie fixée en relation avec une #$ion ?fixée 
cimtriciefie est inexacte. 

t a  p~mière, bien wnnue, esl que même tése, le cerveau .continue il se d&veioppt et il 
est quelque p@u d14courageani d'agribuer I'étiqueae : en&phalop;lthie fix6e à un en%nt 
con;Srnuant à faire des progrès, 

La deuxjeme, parfois m6çonnue des diniciens, mais bien prhsente à I'esprit du 
neurobiotogisie, est que la %xi% &une lésion cérbbrale est un concepl inexact* 

Autant sinon plus que les autres tissus, le système nerveux est capable de croissance et 
de rhg6nération aprcts un@ lesion, et autre leddévefappement du tissu cérebral normal if  wiste 
aussi des remaniements du tissu c4reBrâl lésé, cicatriciel. 

Ces phénomenes de plasticité cér4brale sont tr&s étudies sur le plan expéfimenta!. Ils 
incluent la possibilit6 de bour@annemet-t m a l  et de synmtag6n8se r4active. 

Le bourgeonnement wonal peut être induit par la désa84rrclntation de dendrites au 
voisinage d%n plexus muna!, Cest ainsi, par exemple, que la lésion du wrtex entorfiinal 
dbtmisant la mie perfOrante iempom-ammonique va entrafner une desa#&renWon des 
dendrites des grcrtns du fascia dentata. Cette lésion entraîne un bourgecrnnement des flbres 
moussues qui vont anormalement occuper [a partitje profonde de la moléculaire du fascia 
dentata (Sewafi et al, 5 987 - Laurberg et Zimmer% 1 98 1 - Frotscbr et Zimmer, 1983 - Lynch 
et al., 1975). 

Par ail leurs fa lésion des axones eux-mêmes est capable d'entralner un bourgeonnement, 
Co dernbr m4canisme est bien mnnu dans te système neweux périphérique (cf. Miraet ses 
rcl~tsriences de wng6hion du sciatique du rat entralnant une augmentation mnsid4rabfe du 
nombre des mones). Le bourgeonnement axonal existe aussi dans le syst&me mrveux 
centmi surtaut immature et a M e n  6% demontré par Laurberg et Zimmer en 1981, &p&s 
section pariiefle des axones des grains dans I'hippcrcamw du rai, 

La synaptog&n&se réactive secondaire au bourgeonnement amaf a pu &tre bien mise en 
évidence dans les travaux faits à t'Unfié INSERM U-29 par A. Reprma (utilisant I'injection 
lacale d'acide kainique dans I'amygdale) et par 0. Rabain (utilisant les cultures organo- 
%piques d'hippocampe), et il est tout&-fait remarquable que les synapses h&tbrotopiques 
obsewées reproduisent avec une grande précision l'aspect morphologique normal, 

Le caraGtÈtre fonctionnel des synapses hétérotopiques induites aprcts bourgeonnem@nt 
des .fibres moussues, â kt4 d&montr(, physiologiquement par Tauck et Nadfer en "f5. 

Les mecanismes impliqutis dans fe d4vebpperrsent de !a synaptog&nèse réalise ont 6% 
Ibbjelde nombreux travauxen particulier dans i'Unlt4de Neurobiologie et &Physiowthalogje 
du développernent (INSERM U-253). 



H a ainsi été montré qu'une Iésion ou meme une simple crise épileptique sont capables 
cl'induire très mpidement l'expression de gènes à expression précoce (immediate early 
genes) tels que cFos, Mye, Zif, Jun qui sont des facteurs généraux de transcription, puis 
~uccessivement les ARN messagers pour des facteurs de croissance tel que basic FGF 
tFacteurde croissance basique pour les fibroblastes) et les ARN messagers pour les protéines 
GU ego-squelette MAP 2, Actine, Tubutine. 

De nombreuses étapes permettant de rendre cohérente la séquence d'6vénements induite 
par une Iésion du système nerveux restent encore à décrypter. II est néanmoins possible de 
dire que sont synthétisés localement les matériaux protéiques nécessaires à une néo- 
synaptogénèse, Les méthodes d'hybridation in situ ont permis de localiser avec pr6cision la 
tapographie des ARN messagers synthétisés après une l6sion ou lors de crises épileptiques. 

Quelles sont les conséquences possibles de la synaptogénèse réactive ? 
La mieux connue est malheureusement négative : le bourgeonnement axonal et I'appari- 

fiun de synapses hétérotopiques sont capables d'induire une épilepto-génicité durable dans 
une zone cérébrale remaniée (Cronin et Dudeck, 1988). 

Cela ne doit pas rendre les médecins pessimistes, mais laisser penser que dans l'avenir 
tes efforts devraient porter notamment sur les moyens de freiner ou plut6t de réguler le 
dCiveloppement de la régénérescence nerveuse et de la synaptogénèse réactive. 
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Quatrième session 

-Impact du Polyhandicapde l'enfant sur lafamilleet sur les professionnels 
E. Zucman 

- Quels projets pour quels enfants, adolescents potyhandicapés 
L. Georges-Janet 

- La mort de l'enfant polyhandicapé. 
Entre i'euthanasie et l'acharnement thérapeutique 
S. Tomkiewicz 

- Le polyhandicapé, la famille, l'équipe thérapeutique : qui décide quoi ? 
Pr. Ph. Lacet? 

- Réflexions sur les fondements cognitivo-affectifs du handicap 
B. Golse 

- Annonce du polyhandicap et accompagnement familial 
M.C. Cfément 





Impact du Polyhandicap de l'enfant sur la famille 
et sur les professionnels 

(:ontrairement aux apparences, parents et professionnels -soigna- et éducateum- sont 
réunis par une communauté de douloureuse émotion autour de I'enfant polyhandicapé. 
L'essentiel de l'impact du handicapva se jouer et se rejouer sans cesse sur la seène intdneure 
de sur vie psychique, 

Comme tout enfant, l'enfant poiyhandicapé est souhaité, rêvé, attendu, par sa famille et par 
les professionn@ls du soin et de l'éducation, libre de toute contrainte, promis à tous les 
possibles. 

Comme tout enfant handicapé, I'enfant polyhandicapé provoque une douleur intense, de 
la rftvolte, un désarroi profond et qui perdurent. Cette souffrance est encore trop souvent 
aggpavée par la brutalité des premiers mots qui nomment le handicap et par une quête 
interminable et parfois vaine de ritponses institutionnelles adaptées. Mais surtout le handicap, 
le polyhandicap chez un enfant est inacceptable et demeure inaccepté pour les parents 
comve pour les professionnels, cequi fait trop sauvent croire à un observateur superficiel que 
c'es: l'enfant qui est rejet& 

Lt? polyhandicap a cependant aussi un impact spécifique. 

*E WP -Le$ Amis de Karen.. 
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Pour les parents 

Nous en verrons ici successivement quatre aspects : 
- Aujourd'hui, un surcroit de difficultés est lié à l'évolution des étiologies. Depuis 

l'heureuse raréfaction des causes péri-obstétricales, la fréquence relativement plus grande 
des facteurs génétiques et des pathologies acquises - accidentelles et iatrogéniques - 
augmente le fardeau de laculpabilité parentale. La persistance de 30 à40 % d'indétermination 
renforce l'anxiété des parents à l'égard des risques génétiques. De plus, la multiplication des 
dépistages pré-nataux paréchographies, amniocentèse ... engendredans l'esprit des parents 
une illusion desécurité qui les laisse d'autant plus démunis, révoltés, devant le polyhandicap. 

- La découverte en général progressive des multiples troubles associés à la souffrance 
neurologique, première perçue et révélée, vient bouleverser à plusieurs reprises les fragiles 
adaptations au malheur. Ces déstabilisations sont d'autant plus graves que la découverte à 
4,5,6 ans ... de la sévérité du retard mental entraîne pratiquement toujours une réorieritation 
éducative ressentie comme une nouvelle dévalorisation. 

- On peut en rapprocher, lorsque I'enfant polyhandicapé aborde l'adolescence les 
aggravations des complications orthopédiques, de l'état général et de la comitialité, si 
fréquentes en périodedecroissance rapide, et qui infligent aux parents -et aux professionnels- 
de nouvelles blessures. 

- Enfin, le poids de la dépendance se fait progressivement plus lourd sur I'enserrible du 
groupe familial et surtout pour les mères qui trop souvent encore sont seules, ou parfois se 
sentent être seules pour répondre à tous les besoins de I'enfant. Lorsque les premiers mots, 
les premières réactionsfamiliales et sociales ont été de rejet et d'exclusion, les mères peuvent 
se trouver acculées, seul support vital de l'enfant, à nouer avec lui des relations exclusives, 
véritablement symbiotiques, pleines de péril pour l'un comme pour l'autre. Sans doute, 
lorsque I'enfant est polyhandicapé, l'absence de langage verbal, l'immobilité, l'intimité et la 
quotidienneté des soins ... repoussent-ils à distance le père et la fratrie, plus souvent que pour 
d'autres handicaps. 

Les professionnels ne sont pas non plus à l'abri du risque d'établir avec I'enfant 
polyhandicapé dépendant, des relations d'extrême proximité, voire de symbiose, dans 
lesquelles ils se ((maternisent,, inconsciemment ; ceci peut créer entre professiorlnels et 
parents des rivalités affectives non dites qui vont être la source de bien des conflits. 

Par ailleurs le polyhandicap de I'enfant a sur tous les professionnels un impact violent en 
ce qu'il nous inflige un constant rappel de nos limites : quelque soit notre metier, notre 
formation, nous nous sentons impréparés, incapables de réparer et souvent même de 
comprendre I'enfant souffrant, immobile, silencieux, qui nous attache par son regard confiant 
et crée en nous le désordre émotionnel de l'ambivalence des sentiments. 

Que nous soyons éducateurs, médecins, psychologues, rééducateurs, infirmières ..., 
I'enfant polyhandicapé met à l'épreuve notre professionnalité, notre idéal du moi ; et ce n'est 
qu'au prix de la reconstruction de nos échelles de valeur, de la redéfinition d'objectifs 
modestes et surtout de la conviction, d'ordre éthique, qu'il ne peut y avoir de soin et 
d'éducation de second ordre, parce qu'il n'y a qu'un ordre majeur à l'humanité de ces enfants, 
ce n'est qu'à ce prix d'un travail réflexif sur soi-même que les professionnels peuvent 
demeurer réellement présents auprès des enfants polyhandicapés et de ce fait se trouver - 
parfois surpris - efficaces. 
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Cette vigilance permanente des professionnels à I'égard d'eux-mêmes est d'autant plus 
ntsceçsaire que i'enfant ne s'oppose jamais directement h nous, &nos soins, nos propositions 
et parfois nos imptSratifs. La même vigilance, soucieuse de limiter, nos propres pouvoirs, nous 
est égafement nécessaire h I%z$ard des parents que la détresse, I'isolement, i'absence de 
choix,.. mettent en situation de ctciients obligés.. 

En i'absence d'un tel travail continu sur soi, qui implique lieux de paroles, prfectionne- 
ments continus, questionnement et recherche, le polyhandicap entrafne un surcroit de 
fisquesd'usure professionnelle redoutable, qui prive alors les intenilenants de toute possibilité 
de poser sur I'enfant un regard individualisé et positif, 

Pour les parents comme pour tes professionnels, forsqu'ils échappent à I'isole- 
ment et au silence, l'enfant polyhandicapé ne se résume pas à ses déficiences et aux 
argoisses qui en d8coulent. Ensemble ils decouvrent la richesse de ses ressources 
pnpres : sa sérénité qui le met à i'abri des frustrations et des rivalités fraternelles ; ses 
casacités d%attachement, d'attention aux autres, de confiance dans la vie et dans ceux qui 
i'e.itourent, La finesse de sa compréhension affective lui donne des moyens d'acquérir 
des connaissances par &autres voies que la rationalité, et de s'exprimer autrement que 
par la verbalisation, Ce potentiel de développement du moi, d'élargissement des relations 
sosiales et affectives demeure intact à I'hge adulte si le jeune polyhandicapé continue 
d%tre compris, respecté, aimé. Mais parents et professionnels savent bien que ces 
mbmes capacités de compréhension affectives rendent l'enfant polyhandicapé particu- 
lièt-ement sensible aux angoisses et découragements des adultes auxqueis il est attaché 
et qu'il peut en souffrir d'autant plus gravement que ces charges émotionnelies resteraient 
noil dites. 

En conclusion, le polyhandicap de lJenfant place la famille et les professionnels dans 
une expérience de Iyefir4me : de la douleur partagée, de la confiance réciproque, de 
I'atsntion respectueuse h IEtre. Autour de l'enfant polyhandicapé qui exprime sans 
langage la qualité de la vie qu'on lui offre, parents et professionnels se trouvent engagés 
muiueiiement, partenaires dans une recherche continue de cette qualité de vie seule 
garante de notre commune humanité. 
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Quels projets pour quels enfants, 
adolescents polyhandicapés 

L. Georges Janetc 

Un projet de vie possible ? 

Tout enfant s'inscrit dès la naissance - et plus tôt encore - dans un projet de vie qui est 
d'abord celui de ses parents, puis devient progressivement le sien propre. C'est précisément 
le chemin de i'autonomie. 

L'enfant poiyhandicapé bouleverse le projet familial, au point : 

. de ne pouvoir parfois s'y inserer (abandon) ; . de perturber gravement les équilibres relationnels ; . de changer dans tous les cas le projet de vie des parents dans des domaines variés 
(fratrie-famille élargie-profession-iogement-environnement social). 

D'autre part, le temps passant, amène le constat progressif : 
- de l'impossibilité pour cet adolescent de construire de façon autonome son projet de vie 

global - d'où des questions : 
- le projet pour cet enfant devra-t-il être toujours celui "des autres" ? 
- le travail des professionnels n'a-t-il pas finalement pour objet essentiel de permettre au 

sujet de devenir, si peu que ce soit, actif dans certains aspects de son projet de vie, et pour 
cela de soutenir le projet de la famille à l'égard de ce jeune tout au cours de l'évolution ? 

* Directeur médical du CESAP 
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- Dans les tous premiers temps de la prise de conscience progressive ou brutale des 
déficiences ou incapacités de I'enfantjeune, il se peut que le seul avenir envisagé dans l'esprit 
des parents et des intervenants, soit la mort de cet enfant. Dans ce cas, toutes les paroles 
"positives"ditesautourde cet enfant sonnentfaux, et ce projet"fermé"va pesertrès longtemps 
sur la prise en charge : même vivant, ce sujet va rester un enfant "destiné à mourir". 

- Lorsqu'un projet d'abandon se fait jour, dans le bouleversement initial - quelle que soit 
l'origine de la suggestion d'abandon, il existe une lacune dans l'accompagnement de ces 
parents - en particulier dans la période des trois premiers mois où la décision n'est pas 
a6finitive et où précisément un autre projet pourrait peut-être se construire, àcondition qu'une 
certaine connaissance de la réalité de cet enfant et des ouvertures possibles puissent être 
proposées. 

- Dans beaucoup de cas, quelles que soient les modalités de prise de conscience des 
dsficiences et incapacités, la famille élabore un projet délibéré pour aménager la vie avec cet 
eqfant, et ici les intervenants portent la responsabilité d'aider - sans jugement - à cet 
a.nénagement. 

- II arrive aussi que I'état de I'enfant impose insensiblement une série de modifications dans 
les conditions de vie des parents, de la fratrie, que les intervenants sont parfois mal placés 
pour percevoir - une grande clairvoyance est nécessaire concernant la place des différents 
membres de la famille dans ce nouvel équilibre qui s'établit - particulièrement la place des 
frc?res et soeurs. 

- Enfin, il peut arriver que le poids des difficultés socio-économiques soit tel que I'état de 
l'enfant n'apporte qu'un élément de plus, d'un autre ordre, dans une situation tellement 
précaire que les intervenants (souvent multiples) ont grand mal à envisager ou soutenir un 
OL des projets. 

Construire un ou des projets ? 

Tout ce qui précède montre que l'idée même d'un projet pour I'enfant et avec sa famille, si 
elle est toujours présente et nécessaire aux équipes de professionnels, ne peut émerger que 
tr&s progressivement - après un temps de connaissance mutuelle des différents partenaires. 

IYune manière un peu artificielle, on peut parler : 
4Pd'un projet de soins 

d'un projet éducatif 
fi d'un projet de rééducation 

Prcjet de soins 

- L'ambition du projet de soins n'est évidemment pas dans ces cas de chercher une 
guérison - mais il est fondamental, car un objectif de santé globale est, pour beaucoup 
d'erifants, possible dans les limites du handicap. II est donc nécessaire de s'y arrêter un 
instant. 

Cenfant ou l'adolescent polyhandicapé nous apprend à redonner toute leur valeur aux 
soins de base (au sens de Mastow ou de Virginia tienderson). Respirer, se nourrir et 
s'hytjrater, éliminer, se reposer, bouger et maintenir I'intégrite de sa personne, etc ... autant de 
problèmes à résoudre au fil des 24 heures pour l'enfant polyhandicapé. En famille ou en 
institution, il est parfois nécessaire de recourir aux méthodes instrumentales, plus ou moins 



hospitalières (alimentation entérale continue, oxygène, aspiration ... ) mais bien plus souvent 
c'est l'attention précise aux petits soins et la bonne connaissance de i'enfant qui permettront 
à ces activités de base de rester dans les limites d'une vie "ordinaire". Quelques exemples : 

nourrir un enfant polyhandicapé sans inonder les voies respimtoires peut obliger à utiliser 
une nutripompe ou àenvisager une gastrostomie, mais signifie plus souvent passer du temps, 
bien observer I'enfant, choisir la bonne position et le bon matériel, mesurer chaque geste et 
tâcher de créer une atmosphère telle que "le repas se passe bien", et ceci est une affaire de 
la famille ou des personnes qui ont en charge les enfants, mais aussi des médecins ou des 
paramédicaux, qui doivent observer, affiner leurs cctnnaissances sur la physiopatholagie à 
propos d'un enfant bien précis avec ses troubfes spécifiques, et ainsi essaieront d'aider au 
mieux celui ou celle qui tient la cuillère ou le verre. 

C'est aussi peut-être l'affaire du psychologue qui perçoit des interactions et cherche à les 
orienter au bénéfice du groupe adultes-enfants. . tenter de prévenir des complications articulaires chez l'enfant infirme moteur d'origine 
cérébrale (IMOC), c'est presque toujours installer I'enfant le mieux possible avec l'aide de tous 
les apports récents de l'orthopédie ou de la chirurgie, mais c'est aussi quotidiennement 
penser mouvement (si peu que chaque segment de membre puisse bouger) c'est penser à 
ia manièrecorrecte d'habilleret dedéshabiller sans faire souffrirou risquer de fracture, penser 
protection de la peau, mesurer les gestes nécessaires au déplacement de sujets lourds (peu 
mobiles ou trop agités) avec le souci d'utiliser les strategies les moins pathogènes pour le 
rachis de celui (ou plus souvent celle) qui réalise les transferts. . équilibrer une épilepsie sévère, c'est bien sûr prescrire en connaissance de cause (et ce 
n'est pas si facile d'fstre bien informé, d'éviter la surench6re ou les effets de mode), mais c'est 
aussi savoir recueillir de menus faits d'observation, écouter l'entourage pour replacer les 
crises dans leur contexte, évaluer les effets secondaires, et tenter ainsi une meilleure 
adaptation. 

On pourrait peut-4tre en définitive, souligner les points essentiels de ce projet de soins : 
- il n'y a pas, en matiere de polyhandicap, de soins mineurs. Tout ce qui concerne la vie 

quotidienne nécessite un alleret retour entre lesspécialistes et les personnes au contact direct 
de I'enfant ; 

- il n'y a pas non plus tes soins physiques et le soin psychologique - I'ensembie forme un 
tout où chaque attitude est imptiquée ; 

- le projet de soins se module en fonction des troubles particuliers de i'enfant et de son 
évolution : 

.chez I'enfant IMOC, c'est le confort, la prévention et la communication qui 
constituent des objectifs premiers ; 

.pour tes grands épileptiques, observation et recherche de fa vigilance ; 

.pour I'enfant atteint de maladie évolutive, accompagnement et mesures palliatives 
progressives. 

Ceci est trop schématique bien entendu mais pour tous, la recherche d'une compensation 
'%u%samment bonney' aux incapacités dans le domaine de la vie pratique est centrale. 

Le projet de soins comporte enfin un souci permanent d'information quant aux posibillités 
nouvelles et raisonnables de parvenir à un diagnostic plus précis, à une étiologie parfois, et 
ceci en pratique est bien difficile, de plus en plus difficile quand le sujet avance en &gel mais 
souvent essentiel eu égard au conseil génetique. 
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Le projet édueatif 

Soigner pourquoi ? Pour maintenir chez I'enfant, s3l est possible, un état de santé globale 
pemettant au désir de vie, d'activité, d'émerger. C'est l'objectif du projet d'éducation de 
s~sciter et de soutenir ce désir de vie, d'activité, de jeu, 

Céducateur propose, dans une relation progressivement construite, des échanges au 
stade où en est t'enfant, médiatisés par tes objets, des situations réfiéchies, et naturellement 
par toutes les ressources du langage et des attitudes répondant à celles de t'enfant - ceci peut 
se faire même pour desenfantsde petit niveau ou trésfragiles. Le projet est d'abord individuel 
et souvent médiatisé par la mère - il se donne des objectifs limités, pratiques, qui intéressent 
les actes de la vie quotidienne ou une certaine maîtrise sur les objets et l'environnement - c'est 
la varche patientevers un peu plus $autonomie, ou du moins vers des interactions où chacun 
a lrne place de sujet. 

Dans la suite, le projet éducatif tend A ouvrir progressivement le réseau de relations, en 
ut: lisant des cadres précis de temps, de lieu, de groupe et de moyens (moyens naturellement 
to~~jours insuffisants,...). 

Nous pensons que le projet de soins peut être mis en échec s'il n'est pas accompagné par 
cette stimulatian il la vie qu'est rabord educatif et relationnel (et ceci d'autant plus peut-être 
que l'enfant est plus atteint) mais qu'à l'inverse aucune action éducative ne peut se passer 
de prendre en compte santé et confort. Ceci peut paraître banal, mais les nécessités 
~o~~tradictoires de la prise en charge de l'enfant et de I'adolescent polwandicapé rendent la 
prcitique toujours sujette & kueils, découragement, retours en arrière et confi its Si résoudre. 

Le g7roet de "&édUcalionma pour obj~tifcle proposer des tmhniques vandes pour r&duire les 
inc9pacittt.s et contourner les handimps 

- les indications doivent 6tre précises et suivies ; 
- la tendance est trop souvent un colmaage en patchwork d'une s&rie d'incâpacités : 

devant une infirmité motrice d'origine cérébrale le mtSd~in tire le tiroir "kinésithérapie" . devant une absence de tangage apparaît la prescription d'orthophonie 
la rééducation psychomotrice est offerte, un peu dans toutes les circonstances.., 

Il  s'agirait plut& de s'assigner un objectrf à court terme en fonction : 
- de l'état physique de l'enfant, certes, mais 
- ae son stade évolutif surtout 
- de ses possibilites du moment de tirer parti de telle ou telle technique 
- de son appétence actueile dans le domaine moteur, sensoriel, manuel ou autre. 

Des techniques diverses se sont affinées ces dernières annC3es concemant : 
- la stimulation visuelle, les stimulations sensorielles de base 
- les possibiiités de communication "assistée" 
- ta neuromothcité alimentaire 
- 13s techniques d'aide au confort 
- Ics aides au deplacement, 21 la vie quotidienne. 



II s'agit pour chaque enfant de proposer au bon moment un objectif précis pour lequel le 
rééduateur mettra en oeuvre sa technique et la fera partager a la famille pour qu'elle passe 
dans une wrtaine mesure dans la vie quotidienne. 

Cela pose la difficile question de I'évaluation pour repérer les périodes sensibles où I'enfant 
peut etre plus réceptif à telle ou telle acquisition. 

Est posée aussi la question des contraintes de rééducation, éventuellement en contradio 
tion dans certains cas avec les projets d'éducation ou de confort. 

Confronter des projets et des réalités 

En fonction de la famille 

Construire un projet ne se conçoit qu'avec la famille de I'enfant 
- Cette affirmation sous tend des réalités muttiptes - Les risques d'égarement sont 

nombreux pour les intewenants trop prismniers de leur projet technique ou trop investis dans 
les interactions familiales ; mais, 

- Le décodage des muitiples facteurs qui peuvent limiter, freiner, ou changer totalement 
l'objectif d'un travail avec l'enfant polyhandicapé est complexe : passé personnel, croyances, 
arrière plans culturels, contraintes socia!es, réalités pratiques, forment un réseau serré dans 
lequel Les intewenants doivent trouver la bonne façon d'amener quelque chose d'autre" pour 
cet enfant, différent mais compatible pourtant avec les habitudes et le projet de vie de cette 
famille. 

- Sans méconnaître les périodes de crises ou de dépression grave qui peuvent amener à 
des changements rapides dans la prise en charge - souvent sous forme d'un éloignement 
provisoire de l'enfant - réfléchi, guidé et suivi s'il est possible. 

En fonction du cadre institutionnel 

t e  cadre impose toujours ses propres contraintes (même dans l'action ambulatoire ou à 
domicile) ne fut ce que la périodic~é, la durée des interventions, le temps des trajets, les 
relations avec I'institution ou les intervenants. Ces contraintes font parfois obstacle au projet 
individuel pourI'enfant.Toutefois, lavolontédélibéréed'avoir un projet purchaqueenfant doit 
pouvoir dans certains cas conduire à changer certaines habitudes de travail dans un setvice 
ou une institution, 

Mais la vie de I'enfant polyhandicapé et de sa famille est très rapidement rythmée par les 
relations qui s'établissent avec de multiples in~~tutions. 

Et le recours a certains types d'institution peut constituer en soi même un projet à elaborer, 
construire et mener à bien : ainsi I'entrbe en créche ou halte-garderie, projet de socialisation 
pour Ibnfant, d'ouverture de la vie quotidienne pour les parents. 

Enfin, iorsqu'il est question d'entrée en établissement spécialisé, projet plus difficile encore 
parfois à mûrir avec une famille, apparaîtront encore d'autres éiéments contradictoires i% 
prendre en compte pour fa vie de cet enfant : 
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- autonomisation par rapport à la famille - dans une dépendance persistante ; 
- projet individuel - à insérer dans une vie de groupe ; 
- projet d'aide à la famille - dépendance de celle-ci par rapport il l'institution. 

C'est dans la vie institutionnelle que se marque le plus la difficulté pour les équipes 
d'individualiser les projets, d'en partager le suivi et l'évolution avec la famille, de maintenir la 
continuité d'un projet pour chaque enfant ou adolescent au travers de la diversité des 
intervenants. 

Nous pensons que la responsabilité des médecins de toutes disciplines est importante 
c ans ce domaine car le patient travail de recueil et de mise en valeur des contradictions et 
c'ficultés pourtenterde~escontournerest le seul moyen de maintenir lacohésion des équipes 
p'uridisciplinaires autour d'un projet pour chaque enfant et pour le groupe. 

Cluand iI n'y a pjus de projet ? 

- Dans le long terme, et surtout à l'adolescence, il arrive que la dépendance qui persiste, 
e: :es échecs divers, mènent à la disparition de tout projet et ceci est vrai des familles comme 
des équipes de soin. 

C'est un fait le plus souvent inconscient qui mène non pas à un rejet mais à une routine de 
vie parfois tout à fait tolérable en apparence. Mais il peut arriver que la prise de conscience 
ail un problème intercunent mettent en lumière cette réalité, et alors peut réapparaître 
inzhangé tout le traumatisme initial de la découverte du handicap. 

Dans les institutions cette prise de conscience culpabilisante se traduit bien souvent par 
urr souhait d'orientation, de changement d'établissement - lorsqu'il est réalisable. Dans ce 
sens le blocage actuel des sorties d'étabtissements joue un rôle défavorable sur les prises en 
charge d'adolescents. 

Et, pour l'enfant ou l'adolescent, il existe des cas ou la mise en échec de tout projet, tant 
de soins que d'animation, semblerait signifier un refus de vivre. Et pourtant, même dans ces 
sit~~ations limites, il arrive que le maintien d'une relation, éducative et soignante, clairement 
inscrite dans la longue durée et non dans le progrès, fasse émerger un nouveau projet. 

1-'aménagement d'un projet de vie pour l'enfant polyhandicapé est un travail évolutif 
solivent remis en question, qui se heurte ades contradictions multiples, II doit s'appuyer sur 
unt? agention fine àdes faits précis et en apparence mineurs de la vie quotidienne, mais il est 
tou': aussi important que des travaux élaborés, fondamentaux, en provenance de disciplines 
div(?rs~"~, soutiennent une recherche opiniatre de moyens pour contourner le handicap. 
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La mort de l'enfant polyhandicapé 
EEntre l'euthanasie et l'acharnement thérapeutique 

,le tiens pour commencer à remercier de tout coeur le Professeur Ponsot d'avoir \roulu et 
su *&unir dans cet amphithéâtre de la Faculid de Médecine tellement de gens qui veulent 
travailler pour le bien des polyhandicapés. En 1957 quand je commençais à travailler dans 
ce (domaine, une telle idée relevait de la science fiction : les polyhandicapés n'intbressaient 
pas les médecins, m4me du point de vue scientifique, tout au plus peut-être au moment de 
l'au iupsie. 

JE. regrette quand même qu'il n'y ait pas dans cet amphithéâtre autant de jeunes étudiants 
qu'ii y en avait en mai 68 quand il portait te nom d'amphithégtre Che Guevara ; mais ce regret 
est txmpensé par la présence du personnel de l'hôpital de La Roche Guyon de I'Assistance 
Publique, ces équipes avec qui j'ai travaillé pendant dix-huit ans. Je leur présente ici mes 
excrdses de n'avoir pas pu à IY6poque les introduire dans ce genre de colloque, pour leur 
donrier un peu d'air, alors qu'elles travaillaient avec tellement de dévouement, mais tout &fait 
en vase clos dans un véritable ghetto d'exclus. Là encore i l  faut remercier Monsieur Ponsot. 

Pi3rler de la mot? du polyhandicapé est toujours d'actualité bien qu'ii en meure beaucoup 
moirts qu'il y a 30,4û, 50 ans. Cependant, d'après les statistiques de Finn Svendsen, ces 
enfants, adolescents ou ~eunes adultes meurent encore 100 fois plus que la population du 
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même âge. Parmi eux, les polyhandicapés que Svendsen appelle "graves", par exemple les 
quad~plégiques, les épileptiques, etc ..., meurent encore 20 fois plus que les autres. C'est 
donc un sujet dont on n'aime pas beaucoup parler mais qui correspond à la réalité. 

Je crois que la mortdkn enfant pobhandicapéest un double scandale. D'abord c'est la mort 
d'un enfant : la mort d'un enfant à I'époque où nous vivons, de médecine médiatisée qui se 
croit toute puissante, est un scandate tr&s mal support4 par tout le monde, I l  n'en était pas 
toujours ainsi ; rappelez-vous Montaigne qui disait il y a 400 ans "J'ai perdu cinq enfants en 
bas Ltge, ça m'a frappé mais pas beaucoup chagriné, je t'avoue'" Le scandale de la niort de 
I'enfant appamît il y a 200 ans à peine et fait suite à la première révolution démographique qui 
adébuté en France et en Europe au XVIlie siècle ; c'est quand f'enfant est devenu une denr& 
rare, que sa mort avait tendance & devenir un scandaie. 

Mais la mort d'un enfant handicapé, et plus encore d'un polyhandicapé, est un doubfe 
scandale, parce que c'est un acmmpIissement indépendant de notre volonté, de nos 
fantasmes, de nos désirs de mort de cet enfant. Ces fantasmes de mort n'ont pas toujours 
4th implicites, cachés et refoulés : la Grèce antique, la Rome antique, et plus pr4s de nous 
Hitler en Altemagne nazie, ont su réaliser et donner corps à ces fantasmes en extermirlant les 
polyhandicapés sait à la naissance, soit, quel que soit leur Ltge, dans les institutions, 

Mais toute la tradgion éthique Judéo-chrétienne avec les Juifs, Saint-Augustin, Isidore de 
Séville, Saint-Vincent-de-Paul, a rendu i"assassinat des handicapés absolument intolérable 
et le fantasme de teur mort a été refoulé. 

Ainsi, le deuil est à la fois plus facile et plus difficiie que ceiui d'un enfant normal : il est certes 
plus facile parce qukn met beaucoup moins d'espoir dans ravenir d'un polyhandicapé que 
dans celui d'un enfant comme les autres ; mais il est aussi, plus compliqué, plus perversdirais- 
je, plus subtil, parce qu'à ce deuil se mêle pas mal de culwbilité, la mort venant mmbler 
quelque désir de mort plus ou moins conscient, inavouable, qu'on avait beaucoup de peine 
à expdmer aux autres et à soi-même, Cette situation concerne beaucoup sinon la plupart des 
families, elle concerne @alement les équipes. Je dirai plus tard un mot sur les manières 
d'élaborer cette cufmbilit6, de vivre avec, de la travailler psychiquement, bref, comment nous 
réagissons à la mort et à sa menace. 

Quelques types cliniques 

Je pense, peut4tre à tort, que la mort d'un enfant polyhandicapé se présente diqeremrnent 
quecelled'un enfant ordinaire :elleressembte plusàlamortd~u nourrisson. Vous connaissez 
tous les travaux de Ginette Raimbault et de Nicole Aiby, qui décrivent t'angoisse de la mort, 
la préscience, le pressentiment chez des enfants qui meurent de cancer, de leucémie. 

Mais il faut dire que depuis quelques années ces constats psyct?anal$iques si subtils et 
convaincants, ont et6 un tout petit peu mis en cause par les travaux récents sur la douleur de 
fenfant. Annie Gauvain-Piquarii a montré qu'en soignant et en supprimant la douleur de ces 
enfants, pourtant voués à la mort et souvent conscients de leur sort, on assiste h une 
disparition de I'angoisse qu'on a cru existentielle. 
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Jecrois que lesenfants polyhandicapés meurentcomme les nourrissons, c'est-à-dire qu'ils 
i7e se rendent pas compte, qu'ils n'ont pas conscience de leur mort ; elle devient une espèce 
c',achèvement, de couronnement de leur unité psychosorrtatique ou psycho-physiologique. 
C'est là encore un langage qui leur est accessible. Mais je ne serais pas étonné que tout le 
monde ne soit pas d'accord avec cette vision que l'on peut considérer trop psychiatrique, trop 
psychanalytique. 

Demain vous aborderez la mort des polyhandicapés du point de vue médical et scientifi- 
que : ils meurent d'épilepsie, de fausse route, de causes pulmonaires, digestives, etc ... Ce 
n'est pas cette classification que je vous propose mais plutôt quelques catégories vues avec 
u7 oeil de psy, un oeil d'observateur naïf qui ne connait rien à la médecine. 

Trois façons de mourir m'ont frappé au cours de mon travail avec ces enfants. La première 
c'est la mort trop longtemps attendue.. 

Je me souviens à La Roche-Guyon, nous avons reçu un jour un petit enfant atteint de la 
maladie de Van Bogaert, qui venait de l'hôpital des Enfants Malades et qu'on a mis chez nous 
ptarce que ça coûtait trop cher de le garder aux Enfants Malades ; il nous a fallu promettre de 
i'envoyer pour une autopsie bien faite. Mais il a vécu quatre ans grâce aux soins de notre 
équipe de La Roche-Guyon, grâce aussi aux traitements immunologiques donnés aux 
Erilants Malades qui étaient à i'époque tout à fait modernes. C'était une vie très bizarre parce 
que chaque semaine lorsque je venais, je disais "alors le petit Van Bogaert est-ce qu'il vit 
toi~jours ?"II est mort quatre ans plus tard. Cette morta fini par être souhaitée ettout le monde 
étiiit soulagé quand elle arriva. 

Si je me permets de citer ce cas, ce n'est pas pour son intérêt anecdotique : quand les 
mGdecins, pédiatres, accoucheurs, pour se vanter, pour combler leur narcissisme de celui- 
qui-sait, émettent un diagnostic bien fait et un pronostic percutant, annoncent une mort 
prochaine aux parents (qui sont faits comme nous, comme les équipes), ils ne se rendent pas 
compte combien ils font naître ainsi chez leurs interlocuteurs le désir de cette mort annoncée. 
D'autres médecins (si ce ne sont pas les mêmes) vont traiter plus tard ces parents de 
"mmauvais" car ils ne veulent plus lutter pour la vie de leur enfant. Ils oublient que ces parents 
ont intériorisé un verdict de mort venant de la Faculté de Médecine. Je pense que c'est très 
mauvais de porter un tel verdict et que ces morts "trop longtemps attendues" devraient 
disparaître si nous mettions un petit peu plus de finesse et de compréhension dans nos 
paroles. 

k\ I'opposé, pourrait-on dire, de cette mort trop longtemps attendue, il y a la mortpsycho- 
sor;?atique, la mort brusque apparemment incompréhensible, la mort qui arrive par exemple 
lors d'un changement de milieu. Cettequasi impossibilité de changement de milieu de vie ne 
concerne pas seulement les enfants autistes, mais également quelques-uns parmi les 
enfants polyhandicapés. Ils meurent d'une crise d'6pilepsie, d'une fausse route ou même 
sans aucune raison apparente. 

On a connu un cas d'une telle mort qui nous afait beaucoup de peine, lorsque nous avions 
organisé avec Elisabeth Zucman des vacances pour enfants polyhandicapés ; elles se sont 
très bien passées. Beaucoup d'enfantsvenaient, non pas d'une institution, mais d'une famille 
où ils étaient choyés, jamais séparks. Or, un de ces enfants est mort le troisième jour des 
vacances malgré la tr&s bonne ambiance qui régnait dans cette colonie. 

Je n'ai jamais vu une telle mort quand un enfant était transféré d'un service ou d'une 
institution dans une autre mais toujours après une séparation avec la famirle au moment de 
I'inst tutionnalisation. On disait alors, en bon psy, en bon psychanalyste ou même en bon 
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somaticien qui parle toujours psy lorsqu'il n'a pasd'explication scientiique, que ce sont là des 
morts psycho-somatiques, d'origine psychologique. Et on sous-entend parfois :'%'est la faute 
de la maman qui a été trop fusionnelle, qui couvait trop son enfant et qui a entravé son accès 
à i'autonomie." 

Récemment, j'ai appris un cas tragique qui concernait l'hôpital Saint-Vincent-de-Paul et qui 
donne une explication scientifique, sinon scientiste, à ce genre de mort. Chez cet enfant, le 
service du CHU n'a pas su trouver le diagnostic d'une maladie tellement rare que j'en avais 
oublié le nom. Cet enfant était donc considéré comme cas psychiatrique et les parents l'ont 
passé à la CDES où un psychiatre avait déclaré que son état est dû à 100 % à I'hyper- 
sensibilité parentale. A I'institution ainsi avertie, derrière le dos des parents, on a interdit les 
visites et i'enfant est mart au bout de huit jours. Le diagnostic était posé à l'autopsie, parce 
que les parents ont autorisé des prélèvements d'organes en vue de greffes. II s'agissait d'une 
maladie métabolique rarissime, où tout changement comporte un risque important d'issue 
fatale. 

Troisième cas de figure : les morts accidentelles. 
Elles posent toujours, qu'on le veuille ou non, le diagnostic différentiel avec les violences 

institutionnelles. Quand on vous signale qu'un enfant est mort étouffé dans son lit, à la suite 
d'une mauvaise chute ou bien ébouillanté au cours d'un bain, la première idée qui vient à 
l'esprit, c'est que le personnel y était pour quelque chose. Quand j'étais jeune, je croyais à 
l'assassinat sadique ou au moins malveillant ; maintenant je pense que c'est plus souvent un 
acte manqué meurtrier ou peut-être le résultat d'un "burn-out syndrôme", du ral-le-bol, de la 
fatigue de l'équipe et de I'institution. Parmi ces morts accidentelles il faut réserver une place 
à part à celles qui sont provoquées par lesfausses-routes lors d'un repas. J'en reparlerai au 
chapitre suivant. 

Attitudes des équipes et des parents 

Comment cette mort retentit-elle sur les équipes et sur les parents ? 

Les équipes 

J'ai pu constater qu'il existe, à l'intérieur de I'institution, un travail admirable, une lutte contre 
la mort, pour la vie. Cependant quand on parle avec le personnel à l'extérieur, dans un café, 
quand on a bu un peu, au cours d'un repas, et bien c'est là que pas mal de fantasmes moins 
conformistes arrivent à s'exprimer. On entend dire "ils sont fous ces médecins, ils sont cruels 
de lutter pour la survie de ce gosse, on aurait mieux fait de le laisser mourir, quel plaisir ont- 
ils dans la vie, à quoi sert leur vie ?" On retrouve là, dit d'une manière simple et honnête, ce 
dont les nazis ont fait leur doctrine : la vie qui ne vaut pas la peine d'être vécue. Seulement 
ce qui fait la beauté de nos institutions, par rapport aux nazis, c'est que ce fantasme, même 
exprimé, n'empêche pas un travail admirable à l'intérieur de I'institution. Au contraire, si on 
proposait de tuer ces polyhandicapés, la réprobation serait violente et, j'espère, unanime. 

Je pense que ce désir de mort provoque une culpabilité, laquelle comme toute culpabilité 
donne naissance à son tour aux mécanismes de défense. Quels sont ces mécanismes de 
défense ? II y en a un individuel, c'est I'hyper-attachementh un enfant. Vous avez tous connu 
dans les institutions ces couples qui se forment entre une infirmière et "une petite crevette", 
un petit hydrocéphaleou un autreenfant particulièrement handicapé. Cinfirmièreou l'éducatrice 
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fi nit par dire "c'est mon enfant", lui dispense des soins que la meilleure des mères ne serait 
pas capable de donner, défend ses intérêts contre les médecins cruels et sans coeur, contre 
les quolibets de ses collègues. Un tel hyper-attachement peut représenter une défense contre 
les désirs de mort refoulés et non acceptables pour le sujet. 

Un autre mécanisme de défense contre l'angoisse engendrée par les désirs inavouables 
c~nsiste à transférerdans l'hôpita/généra/tout enfant, dont l'état paraît grave avec un risque 
d'issue fatale. Ce mécanisme est plus collectif et concerne davantage I'institution entière que 
tel ou tel individu. II y a des institutions qui ont tellement peur de voir un patient mourir sous 
leurtoit, que dès que son état devient inquiétant, ils renvoient en pédiatrie ou dans un service 
de soins urgents. Ainsi la mort ne nous concerne plus ; elle survient ailleurs. 

?armi ces enfants tranférés se recrutent des cas de "mort trop attendue". Le service "actif', 
pour ne pas être accusé d'incapacité, annonce parfois : "ce cas est extrêmementgrave il va 
slirementmourif Si I'enfant ne meurt pas, s'il revient, le personnel réagit souvent comme ces 
parents dont je parlais tout à l'heure : il a de la peine à accepter cet enfant dont il a déjà fait 
le deuil en le renvoyant à l'hôpital et qui revient là, d'une manière inattendue, comme illégale, 
nsn raisonnable, on dirait un revenant. J'ai appris qu'actuellement certaines institutions 
règlent ce problème différemment et préfèrent garder dans I'institution les enfants jusqu'à la 
mort, quel que soit le plateau technique, en lui assurant le maximum de soins décents sans 
acharnement thérapeutique. 

Je vois deux des problèmes engendrés par cette attitude qui attire plutôt ma sympathie. 
Ccmment parier de cette mort? Je crois que sur ce point on afait quelques progrès, au moins 
dam certaines institutions qui parviennent à métaboliser l'événement, en discutant à 
l'intérieur des équipes, voire meme parfois avec les autres enfants. (Je ne suis pas capable 
de me prononcer sur la pertinence de cette manière de procéder). Dans une institution 
chdtienne que l'estime beaucoup, une discussion eut lieu concernant la place au cimetière : 
pr4s de cette institution existe un petit cimetière commun avec le village ; pourtant les patients 
de "institution sont enterrés dans un coin à part. J'ai trouvé cette séparation plutôt choquante 
argtiant qu'il est difficile de prôner I1int&ration à l'école maternelle, primaire ou à l'usine, si on 
n'accorde même pas cette intégration au cimetière ... 

,a ne fais que mentionner ici un autre mécanisme de défense qui fonctionne dans les 
éq~ipes : c'est la m6dicaIisation à outrance avec multiplication des appels téléphoniques au 
métlecin. Cette médicalisation permet à son tour la projection sur le médecin de toute la 
culpabilité collective devant la mort. Tout devient la faute du médecin : si I'enfant est sauvé, 
c'eç2qu7il afait preuve de trop d'acharnement thérapeutique qui n'était pas de mise. Si I'enfant 
meurt, c'est parce qu'il était un mauvais médecin, qui l'a laissé mourir. Je trouve que ces 
réactions sont très saines, car nous médecins, avons des revenus plus élevés que le petit 
personnel, que nous pouvons très bien supporter d'être victimes de leurs projections. 

Le? dernier mode de défense dont je veux vous parler aujourd'hui, c'est I'acharnement 
thére?peutiqueet la lutte pour la vie qui domine toute autre considération. Les fausses-routes 
en offrent un bon exemple. J'ai connu un cas où un médecin pneumologue propose à la mère 
de p:atiquer une jéjunostomie car sa fille fait deux ou trois fois par an une fausse-route qui 
nécessite une hospitalisation en réanimation. II me semble que ce pneumologue ne 
comprend pas très bien ce que peut ressentir une mère, que signifie la qualité de vie. Je pense 
que lutter pour la vie à tout prix en supprimant les derniers plaisirs qui restent à I'enfant, comme 
par exemple le repas accompagné d'une intéraction affective, n'est pas toujours une bonne 
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action. I l  y a d'autres cas, certes, oil le repas devient épreuve de force et violence : alors le 
sondage reste le moindre mal ... 

Les parents 

Les parents, un peu comme les équipes, se servent de la projection sur les médecins de 
leurs sentiments troubles et de leur désarroi. D'autres se défendent en niant d'une manière 
absolument pathétique la gravité de l'état de leur enfant, voire le danger ou l'imminence de 
la mort, et se trouvent hébétés, déréalisés, quand la mort survient. C'est notre devoir de les 
accompagner dans leur deuil, et on s'aperçoit qu'au bout de six mois Ci un an certains arrivent 
à revivre ou même & avoir un autre enfant. 

Chez d"autres parents c'est la srrrcompensation des désirs de mort inmnscients : de- 
mandes d'opération, descanner, de piateau technique, de toutes fomesde surmédicalisation. 
Je comprends mieux cependant les parents que les équipes : ils n'ont pas choisi, il est donc 
normal qu'ils soient plus esclaves de leur inconscient, alors que nous, nous avons choisi notre 
métier et devons mieux contrôler ce que nous faisons. 

Les médecins 

Certains psychanafystes onttellement peurde la mort, qu'iisfuient comme ils peuvent. J'en 
ai connu quelques exemptes stupéfiants. Mais ce n'est pas le cas de tous. Les pédiatres, et 
autres somaticiens, réagissent très souvent par un achamement technique. 

Conclusion 

En conctusion, je pense qu'if nous faut refuser toute tentative d'euthanasie et ne jamais 
obéir à l'inconscient collectif, ne jamais succomber au souhait de mort qui afieure notre 
sociélté. Nous les médecins, notre devoir est de lutter pour la vie, ne jamais nous altier à une 
oeuvre de mort. Pour moi c'est un impémtif =tégorique :je n'ai pas besoin de le prouver, je 
n'ai pas besoin d'être logique ; il vaut autant pour les athées que pour les croyants. Je pense 
ainsi que nous devons lutter contre les formes déguisées de i'euthanasie telles qu'on les a 
vues pendant [a guerre : la non-alimentation, Sabandon, etc ... Cependant la lutte contre la 
souffrance fait tout autant partie de notre éthique et nous permet d'éviter toute 
hypermédieaiisatian et tout acharnement thérapeutique inhumain même si ceia permet de 
réconforter les mécanismes de défense de la famille et parfois le narcissisme des médecins 
plus que I'enfant lui-même. 

Je terminerai par un mot concernant certains n6o-nataiogistes : je pense que donner aux 
parents la soi-disant liberté de choix, pour décider s'il faut ou non arrêter la réanimation 
sophistiquée n'est qu'un leurre de liberté : c'est une lâcheté, qui rejette la culpabilité sur les 
parents et les place devant un choix impossible. Ce n'est pas aux parents d'arrêter !a survie 
artrficielle, c'est à nous de le decider et de prendre sur nous la douleur et la culpabilité. 
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Le polyhandicapé, la famille, 
l'équipe thérapeutique : qui décide quoi ? 

Professeur Ph. Lacert* 

En forme de préambule, il me paraît utile de s'interroger sur la signification du terme de 
po'yhandicapé ; l'habitude s'est prise de désigner sous ce terme un enfant dont l'autonomie 
esi: définitivement réduite non seulement en raison de troubles moteurs massifs mais aussi, 
et ,'allais dire surtout, d'une sous-efficience intellectuelle majeure. II se différencie ainsi de 
I'incdividu aux déficiences muitiples, motrices et sensorielles, auditives etfou visuelles pour 
lequel le terme de muiti-handicapé tend à s'imposer. Ainsi le polyhandicapé est bien un 
ind'vidu porteur d'une déficience intellectuelle indélébile et c'est elle qui engendre sa 
marginalisation définitive ; ce refus, au moins apparent, de nommer le trait sémiologique 
dominant ne serait-il pas le reflet : 

- Pour les équipes Yhérapeutiques", d'un refus de faire le constat de leur échec dans la 
prévention et de leur incompétence à cheminer vers la guérison. Ne parle-t-on pas plus 
souvent de "prise en charge", d'accompagnement" que de traitement ? 

- Pour les familles, d'une douleur qui peut nourrir révolte, rejet, marginalisation, agressivitb 
tant elle est alimentée par un sentiment de profonde injustice et entretenue par un poids 
matSriel tout aussi insupportable dans sa permanence que la douleur elle-même de ne 
poudoir "échanger, partager normalement" avec leur enfant. 

* Hôpital R. Poincaré - 92380 Garches. 
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- Pour la société qui joue des mots, comme t'autruche du sable, pour ne pas voir I'étendue 
du désastre. 

Pour douloureux, pour chacun à sa mesure, que soit la nécessité de regarder la vérité en 
face, elle n'en est pas moins indispensable pour parvenir àvivre avec et organiser des projets 
réalistes. La famille, ascendants et collatéraux, doit être accompagnée, c'est-à-dire d'abord 
écoutée, sur le long chemin qui vade ladécouverte intuitiveà l'annonce pour lui faire reprendre 
la place d'éducateur principal qui est la sienne. Chaque membre va cheminer à son rythme 
(3) avec les risques de dysharmonie conjugale d'autant moins dangereuse que prévue. La 
décuipabilisation est, elle-aussi, essentielle pour limiter les risques de procès que chacun 
risque de faire à lui-même ou à autrui. 

Les explications médicales claires, débarrassées du jargon technique, permettent à 
nombre de familles de cheminer avec les aptitudes intellectuelles, les caractéristiques 
spirituelles et les impératifs religieux qui leur sont propres ; au delà la psychothérapie peut 
s'avérer indispensable mais est-elle toujours nécessaire si ta"sympathie" n'a pas 6té un vain 
mot. 

Si cet accompagnement sur le long chemin de la prise en conscience de la douloureuçe 
réalité est déjà difficile, il peut être émailié de la nécessité de décider de gestes médicaux eV 
ou médico-sociaux ; ces décisions ne peuvent être bhnéfiques que si elles sont le fruit de 
l'unanimité des intervenants ; ces intervenants me semblent fa personne physique de l'enfant, 
les personnes morales que sont la famille et I'équipe thérapeutique. 

L'enfant 

II est souvent oublie, chosifié car les explimtions que l'on peut lui donner paraissent vaines 
et les réactions en retour vues comme nultes. N'est-ce pas là le fruit d'a priori discutables ? 
Deux anecdotes justifient ici mon interrogation : 

- Un polyhandicapé de 7 ans "entend" sans qu'on s'adresse à lui "on demandera à ses 
parents qui viennent dans deux jours" ; le surlendemain, avant l'arrivée des parents, I'agent 
qui l'a en charge dans la journée et non averti de la phrase"entendue"demande"s'est-il passé 
quelque chose ? Depuis les deux derniers jours, il est différent"'. 

Qu'avait "entendu"i'intéressé ? Qu'avait perçu ragent ? 

- Sur une population de 59 handicapés grabataires incontinents (4) l'observation médicale 
habituelle ne décelle aucune expression du "besoin".,. de miction. Pour 12 de ces 59 enfants 
pourtant l'agent qui lui attaché est capable, sans pouvoir bien expliquer comment, d'annoncer 
de façon fiable l'écoulement imminent d'une miction. Ne faut-il pas alors parler de l'expression 
du besoin ? Si oui, le handicap n'est-il pas chez l'observateur-naïf' qui a une déficience 
perceptive par rapport rl. )"observateur-privilégie" du moins, 

Bref, quand on est en relation avec un polyhandi-ipe essayons de ne pas occulter les 
capaciths"réceptives" peut-être pasaussi exclusivement affectives qu'il est courant de levivre 
et de d6velopper les nôtres à ses modalités singulières d'expression. 
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Lléquipe thérapeutique 

Son polymorphisme est évident : médecinsde rééducation, de psychiatrie, kinésithérapeu- 
tes, ergothérapeutes, aides médico-psychologiques (AMP), infirmières, éducateurs, 
psychomotriciens, travailleurs sociaux ... et j'en oublie sans doute. Chacun avec sa person- 
nalité et sa formation propre ne peut être spontanément en harmonie avec l'autre. Pourtant 
comme le soulignent Turner et Sloper (5) la famille a besoin d'un interlocuteur unique. 

L'équipe doit donc savoir gérer ses divergences et secréter l'interlocuteur privilégié (5) qui 
pl'ésentera à la famille un projet unanime de gestion du handicap à moyen et long terme. Le 
pr'ojet doit bien sûr tenir compte de : 

- L'état de l'enfant et des gestes, chirurgicaux éventuellement, qui peuvent s'imposer pour 
preserver l'indolence de la mobilité passive, le confort respiratoire et alimentaire et une 
hygiène au moins élémentaire. 

-des contraintes de la législation socialequi limitent le choix des cadres de vie et influencent 
le ooids financier pour la famille (2). 

- De la singularité ethnique, sociale, éthique el religieuse d'une famille qui cherche à créer 
OL conserver un équilibre que chaque décision à prendre fragilise. 

La: famille 
- 
rlle est faite d'adultes auxquels il faut souvent rendre le goût et les capacités d'éducateurs 

prioritaires. Pour exercer la part de responsabilité qui lui revient, elle est en droitd'attendre des 
explications claires sur les bénéfices et inconvénients, pour elle-même autant que pour 
I'erifant, des décisions à prendre. 

Si la tâche est facile quand il s'agit d'un éventuel geste chirurgical, elle devient quasi- 
inaxessible quand est posé le choix entre la vie domestique ou institutionnelle voire 
I'irr,~atriculation des polyhandicap6s. II est alors possible de leur faire vivre une période 
d'essai par une hospitalisation en moyen séjour, temporaire (1). Les revoir ensuite, prendre 
av&c eux et non pour eux, la bonne décision est alors souvent moins malaisée. 

F a  décision prise, il faut qu'elle soit la leur, pour la pari de responsabilité qui peut 6tre 
aasumée et qu'elle soit déclarée haut et fort la meilleure, quel que soit te sentiment qu'elle 
inspire à la subjectivité de l'interlocuteur. 

Si c'est la vie institutionnelle qui est choisie, il faudrait toujours pouvoir ménager dans 
I'insfitution une place privilégiée à la famille, sauf dans les rares cas où son choix final serait 
I'imrnatriculation définitive bien sûr. 

il ne faut pas se cacher que toutes ces démarches peuvent demander de longues heures 
d'Acmte attentive, de dialogue réaliste qui ne figurent dans aucune nomenclature et 
appziraissent dans les bilans d'activité de ceux qui les assurent sur la même ligne que les 
heures de loisirs. C'est pourtant à ce prix que tes savoirs seront reconnus comme partiels par 
tout i~tervenant, que leur confrontation pourra en faire un savoir sans partialite qui peut alors 
se rettre au service du pouvoir qui reste in fine, celui de la famille. 
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Réfl6xions sur les fondements 
cognîtivo-affectifs du handicap 

Bernard Golse* 

En 1992, réfléchir sur les fondements cognitive-affectifs du handicap, cela n'est plus 
seulement approfondir la dynamique des éventuels bénéfices secondaires susceptibles 
d'entretenir une relation de type infantile, sur le plan psychodynamique, entre I'enfant 
haqdicapé et son entourage, mais c'est désormais tenter de comprendre les racines 
archaïques - somatiques, neurobiologiques et interrelationnelles - du dysfonctionnement 
intcwlectuel et cognitif. 

Trois axes de réflexion seront ainsi privilégiés au fil de cette intervention : 
,, le double ancrage somatique et interactif des processus de symbolisation au cours du 

dé\feloppement précoce de I'enfant. . I'étude des stratégies cognitives du sujet handicapé. 
la prise en compte enfin des travaux de 1. Rosenfeld sur les processus de mémorisation. 

b u t  ceci, sur le fond de ce qui - pour nous, psychanalystes -fait figure d'évidence, à savoir 
qu'originellement il n'existe qu'une seule sorte d'énergie psychique mais qui va ensuite 
s'engager dans des destins différents, cognitifs ou affectifs, du fait du filtre éventuellement 
défaillant des mécanismes de symbolisation et de sublimation. 

*Psychiatre - Psychanalyste, responsable de l'Unit6 de psychiatrie infantile de l'Hôpital Saint-Vincent- 
de-Paul - Paris. 

Professeur de Psychiatrie de I'enfant et de l'adolescent à I'Université René Descartes - Paris V. 
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Le double ancrage, somatique et interactif, des processus de symbolisation 
précoces 

Seion nous, le béM ne traverse pas de phase autistique normale au dbbut deson existence 

il peut éventuellement se défendre contre l'excès de stimulations par différents mécanis- 
mes physiologiques de retrait autistique qui font partie de son système para-excitation, mais 
d'embltse il est ouvert sur l'extérieur et de ce fait littéralement 'bombard@ de stimulations 
sensitivo-sensorielles et engagé dans l'interrelation en tant que partenaire social éminem- 
ment actif. 

Je ne reprendrai pas ici toutes les données récentes sur les compétences diverses du 
nouveau-ne dont des pédiatres comme A. Grenier ou TB, Brazelton ont donne des 
ifiustrations saisissantes. 

Autrement dit, Je bébé vit une situation originaire où il est soumis B un excès d'excaations 
qu'il va d'abord ressentir comme une série d'éprouvés corporels (c'est 1à Yancrage somatique) 
qui demeureront pour lui chaotiques et inmétabolisables si deux conditions au moins ne sont 
pas remplies : 

tout d'abord, un système de filtrage ou de tamisage suffisamment efficace, étant entendu 
que l'appareil psychique ne p u t  fonctionner valablement que sur de petites quantités 
d'énergie. 

Ce filtrage est assu& conjointement par I'enfant lui-même (par le biais notamment de la 
variation de ses états de vigilance) et par la fonction pamntaie dont l'un des aspects consiste 
précisément en la protection de I'enfant vis-à-vis de son environnement. . un guidage interactif ensuite (c'estlà t'ancrage reiafibnel) qui va permettre à I'enfant, à 
partir de la toije de fond inorganîsh de ses diverses perceptions sensitiva-sensorielles, tout 
un travail de sélection, d'extraction, de triage et de discrimination d'un ensemble de figures 
significatives qui vont dès lors emerger de ce fond perceptuel. 

L'enfant aura ainsi B repérer par exemple des paires contrastées (mouldur, douxlrugueux, 
salélsucré, rondlpointu, chaudfiroid ...) et pour ce faire il a besoin de la présence à ses &tés 
d'un adulte et singulièrement d'un adulte parlant pour établir des tiens d'opposition et se 
degager d'un simple vécu de juxtaposition. 

a En dernier ressort, ce travail de mise en ordre et de classrfication primitive s'effectue seton 
I'axe organisateur du système de Plaisir-Deplaisir' mais l'essentiel, je le repète, est la 
nécessité du détour par l'autre, condition centrale du phénomène de mentatisation : aucun 
psychisme ne peut s'ordonner et s'organiser sans se donner d'abord à penser à un autre 
psychisme, et l'on voit là comment certaines déficiences intellectuei~es peuvent s'enraciner 
dans des tableaux de carence ou de sous-stimulation graves. 

Une fois situé ce double ancrage corporel et interactif des débuts de Ia symbolistion, te 
travail du penser va consister au fond en un travail de traductions successives permettant 
d'organiser progressivement le registre des processus originaires (soit un niveau archalque 
encore très ancre dans ies sensations), le registre des processus primaires (c'est-à-dire 
approximativement celui des scénarios fantasmatiques) et enfin le registre des processus 
secondaires (c'est-à-dire celui de la pensée formelle, logique et rationnelle). 

Ces trois registres s'instaurent probablement de maniere diachronique mais ils fonction- 
nent ensuite, et ceci tout au long de la vie, en une véritable synergie synchronique. 

C'est dim, et je me réfère là aux travaux de P. Auiagnier, que tout éprouvé perceptivo- 
sensoriel donnera toujours conjointement lieu à une traduction par la psyché sur chacun de 
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css trois niveaux avec Bvidemment, pour chacun d'eux, un degré variable et difibrentiel de 
conscientisation. 

Le passage d'un registre à un autre implique immanquablement une pette d'information 
eti'on sait par exemple à quel point iil peut être difficile de mettre en mots des sensations dans 
la mesure où les mots sont pubtics alors que les sensations sont au contraire intimes et 
privées. 

Achaquechangement de registre, il existedoncun reste intraduisibleetwi nous offte peut 
&:re un modèle du refoulement originaire compatibie avec I'architecture stratifib de certains 
s!fstèmes infornatiques actuels. Ajoutons encore que les processus originaires se situant du 
a1té des affects et des sensations et tes processus secondaires du &te de la verbalisation 
(avec la spécialisation hémisphérique que cela suppose), ce modèle stratifié des processus 
da; psychisation se trouve indubitablement centrd par la précession de I'analogique sur le 
di~ital. 

A titre d'exemple, on peut ainsi rep&er une trajectoire qui va des jeux #emboîtements du 
pareiflpas pareil (comme dans les colliers de grosses perles à I'usage des bébés) jusqu'aux 
er.tboitements de pnsBes au sein des activités de thtlaristion en passant par les images 
d'amboitements sexuels dans le cadre des fantasmes de scène primitive. 

Cette gradation originaire/primaire/secondaire est entravée chez le sujet handicapé 
intellectuel et aussi chez I'enfant autiste qui notamment ne montre aucun intérêt pour les jeux 
d'c?mboitements et voit, on le sait, ses processus de pensée tr4s profondément aIter4s. 

Reste donc à dire un mot des faaeurs susceptibles d'entraver chez le bébé le rep4rage des 
çigriifiants primordiaux et i'organisation graduelle de ces diffc5rents registres du fonctionne- 
ment psychique. 

Ces facteurs peuvent être neurologiques, environnementaux ou interactifs, mais surtout 
mixtes, incluant une dimension psychodynamique en tant que facteurs d'instauration ou plus 
entxrre de maintien de I'entrave à la secondarisation. 

Ceci nous amène à dire un mot des travaux de B. Gibello qui, à partir d'une tentative de 
syr thèse des modèles de J. Piaget et de M. Klein aété amenéil définir la notion de"contenants 
de ~ensée" et à en ébaucher une possible psycho-pathologie. 

E3. Gibello propose de définir "les contenants de pensée" d'une façon genérale comme 
'"l'univers psychique dans lequel des contenus de pensées (perceptions, affects, fantasmes, 
idéi?s) peuvent apparartre, prendre sens, être compris par soi-m4me et par les autres et être 
con~rnuniqu~s"~ 

Cles contenus de pensee sans contenant se présentent ciiniquement sous forme de 
con"usion mentaleà la manière de mots Bparpillés qui ne seraient pas contenus par la syntaxe 
d'uîe phrase. 

l'?,ut contenu nhssi te donc un contenant pour pouvair prendre b m e  en ajoutant 
cependant que toute activitçi neprésentatiwl ne reconnalt pas obiigatoirement une intention 
communicative, I'activité de représentation pour soi constituant un élément fondamental du 
syst&me pare-excitation et de la construction même de l'individu. 

Q~oiqu'ii en soit, B. Gibflo classe actuellement Ies contenants de pensée en 3 categories 
principales : 

- Ies contenants de pensee archaïques (fantasmes, representations narcissiques et 
contenants de pensée cognitifs) ; 

- Ir?s contenants de pensée fangagiers ensuite ; 
- 18s wntenants de pensee groupaux enfin. 
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L'activité contenante est d'abord assurée par I'adulte, c'est-à-dire par l'instance parentale 
et au cours de son développement, l'enfant aura à s'approprier et A prendre peu à peu à son 
compte de manière autonome cette fonction particulière, à côté de beaucoup d'autres bien 
sûr. 

On voit donc comment par le jeu plus ou moins combiné de particularités de l'enfant ou de 
t'adulte, ce travail d'intériorisation va pouvoir être parfois compromis avec, pour B. Gibello, la 
description de deux nouveaux syndromes cognitifs : le retard d'organisation du raisonnement 
logique et ladysharmonie cognitive pathologique selon que le décalage est homogène ou non 
entre les différentes épreuves des échetles psychométriques classiques et celles des tests 
Piagétiens (type Echelle de Pensée Logique de Longeot). 

Ces perspectives nous offrent, me sernble-t-il, à Ja fois de nouvelles pistes diagnostiques 
et de nouvelles possibilités d'approche thérapeutique d'un certain nombre de 
dysfonctionnements inteliectuels jusque là mai compris. 

Je serai beaucoup plus bref sur l'approche des strategies cognitives du sujet 
handicapé. 

En effet, cet aspect des choses se situe peut-être moins 8 I'entrecroisement du cognitif et 
de l'affectif, entrecroisement que j'ai choisi comme cadre de mon propos. Disons tout de 
même qu'à l'heure actuelle, la déficience intellectuelle ne peut plus iêtre considérée en termes 
purement quantiBtifs, ce qui relativise le modèle Piagétien suivant Iequel le handicap figerait 
le développement cognitif quelque part entre le stade sensori-moteur et le stade de la pensée 
formelle. 

Une approche qualitative s'avère aujourd'hui plus féconde qui vise à dégager des 
procédures spécifiques quant à la découverte de l'objet "épistémique", découverte qui, 
rappelons-le, dans la perspective de B. Gibello toujours, se situe au carrefour de la pulsion 
épistémologique, de la pulsion scoptophilique et de la pulsion d'emprise. 

Cinformatisation progressive des moyens d'investigation psychométrique devrait à l'avenir 
fournir des éclairages intéressants dans ce domaine en permefiant de dépasser le simple 
chiffrage du quotient intellectuel pour appréhender la description fine des stratégies de 
résolution des problèmes posés. 

Dans une simple épreuve de labyrinthes par exemple, l'enregistrement informatique des 
trajets empruntés sera, de ce point de vue, beaucoup plus riche d'enseignements que la 
simple cotation en succ&s ou en échec du résultat obtenu quant à la découverte de t'issue, 

C'est l'intrication très serrée au début du développement de l'enfant entre i'objet cognitif et 
l'objet libidinal qui permet sans doute de jeter un pont entre ce domaine cognitif et le domaine 
affectif comme i'ont montré par exempie les études quant aux procédures utilis&s par le bébé 
pour Ikxploration du visage humain. 

Le repérage des contours et des enveloppes semble préc6der en effet I'investigation des 
contenus (yeux, bouche ... ) et ii sera intéressant de vérifier si dans le domaine cognitif pur, 
/Tnvestigation bidimensionnetie précède également i'investigation tridimensionnelh. 

Ceci ouvrirait la route. nous {'avons dit, à une vision uualitativement spécifiée du handicap 
intellectuel et non plus seulement quantitative ce qui revient 8 dire que le sujet déficient 
ferait pas moins mais surtout autrement. 
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Telles sont les quelques notations que je voulais faire quant aux fondements cognitivo- 
affectifs du handicap intellectuel, fondements qui, on le voit, se prêtent tout particulièrement 
à une approche transdisciplinaire féconde. 
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Annonce du polyhandicap 
et accompagnement familial 

M.C. Clément* 

l e  titre associe l'accompagnement familial à I'annonce du polyhandicap car il est de plus 
en plus évident que l'un ne peut pas aller sans l'autre et que l'on ne peut pas annoncer à des 
payents des diagnostics et des pronostics qui vont bouleverser leur vie, et les laisser se 
débrouiller seuls avec cette catastrophe. 

Ceci est bien sûr valable pour toute annonce de déficit, de maladie, de malformation : de 
nornbreux travaux ont déjà décrit le caractère traumatique de I'annonce du handicap, le choc 
psychique, la confusion qu'elle induit, la blessure narcissique qui en résulte, etc. Le modèle 
en a souvent été I'annonce du diagnostic de trisomie 21 en maternité et la circulaire de 1985 
concernant ((l'accueil de l'enfant né avec un handicap, rôle des maternités), a concrétisé ces 
réflexions. 

Dans cette circulaire, nombre de recommandations gardent toute leur valeur dans la 
situation d'annonce du polyhandicap : aménagement des conditions de I'annonce au niveau 
du lieu, du temps, de la disponibilité des médecins, présence des deux parents, explications 
conipréhensibles pour ceux-ci, répétées au besoin, communication de ce qui est certain au 
plus prèsde la réalité médicale, accent mis sur les possibilités de I'enfant et le r61e des parents, 
formation du personnel ... Mais puisque nous parlons ici du polyhandicap, il peut être 
intéipessant de souligner ce qui paraît plus spécifique àcelui-ci à la fois au niveau de I'annonce 
(qui est en fait une succession d'annonces) et au niveau de I'accompagnement des familles. 

* Service du Professeur G. Ponsot - Hôpital Saint-Vincent-de-Paul - Paris. 
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Ces réfiexions sont tir4es à la fois d'une expérience en service de neuropédiatde donc en 
milieu hospitalier spécialisé où sont annoncées nombre d'atteintes neurologiques génératri- 
ces de polyhandicap, mais également de rencontms avec les parents dans je cadre de 
structures spécialisées souvent quelques mois ou années aprés la découverte et I'anrionce 
de ce polyhandicap. 

Annonce du Poiyhandicap 

rannonce du polyhandicap n%xiste pas au singulier ; il s'agit toujours d'annonces au 
pluriel, à la différence de t'annonce par exemple d'une malformation néo-natale. 

Plusieurs situations peuvent se rencontrer. Parfois devant un nourrisson en di%culté 
neurologique, le médecin sait très vite la gravité de l'état de çet enfant et la sévéfgé du 
pronostic. Dans de nombreux autres cas, c'est I'tilvolution de t'enfant sur quelques mois qui 
va rendre l'avenir préoccupant alors que le pmnostic était incertain au début ;c'est le cas par 
exemple d'un tableau de retard de développement sur lequel va se greffer une épilepsie qui 
va se montrer rebelle au traitement, et auquel vont s'associer éventuellement des troubles 
relationnels ou des troubles sensoriels : succession de périodes de doute, d'espoir, de 
déception, rythmées par la constatation et ta confirmation de différentes atteintes qui finisent 
par aboutir à la situation dite de polyhandicap. 

Bien que certains réclament la vérité le plus précocément possible, est-if envisageable ou 
souhaitable d'asséner cette vérité d'un coup sans iaisser aux parents le temps de prendre 
conscience progressivement des difficurtés et de réaliser les aménagements psychiques 
nécessaires à travers les consuftations répétées et ies annonces successives des incapacrtés 
de i'enfant ? C'est d'ailleurs parfais la constatation brutale du décalage qui existe entre le 
développement de leur enfant et celui du cousin ou du voisin du même âge qui va permettre 
aux parents de réaliser fe problème même si on Ieur en avait parlé auparavant. On voit tà qu'il 
n'y a pas de bonne manière d'annoncer : si le choc est trop grand et trop brutal, la famille et 
i'enfant pourront-ils s'en relever ? 

Mais la répétititon des chocs plus mesurés mais étalés, répétés dans le temps, cr4e un effet 
d'accumulation qui finit par risquer de déborder les capacités de défense des parents, qui leur 
fait perdre i'espoir, qui rend vain leurs éventuels efforts de rwonstruction autour de l'enfant 
réel puisqu'ils ne sont jamais sors qu'une nouvelle atteinte ne leur sera pas annoncée. II s'agit 
toujours d'une période dramatique pour ies parents et toujours un moment difficile pour celui 
qui annonce, 

Unedeuxieme particulaité relativement fréquente est i'imprécision du diagnosticétiokrgique 
dans les histoires dites pr encéphalopathies fixées ante-natales. : cela laisse tres souvent une 
part de doute et donc d'espoir <:on n'a rien trouvé aux examens : et s'ils s'&aient trompés ?* 
Ceci est un facteur qui gêne Iàencore le nécessaire travail de deuil de !%enfant espéré, qui g6ne 
le travail de reconstruction autour de t'enfant réel. 

La diRcult6 d'évaluer de fason p6cise le pronostic dans les premiers temps du suivi est 
encore un obstacle & t'élabomtion d'un projet. Les parents à !a recherche de repères 
rassurants voudraient savoir si l'enfant marchera et quand, ce qu'il sera capable de faire. Ils 
comprennent mais en meme temps supportent mai I'impuissance ou le refus des médecins 
à formuler des échéances précises sur lesquelles s'appuyer : son nous cache quelque 
chose-. Mais encore une fois, est-il possible de tout dire ? 
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II est évident encore que l'absence ou la modestie des possibilités thérapeutiques 
proprement dites ne vont pas améliorer la situation. 

Tout ce que nous venons d'évoquer : les annonces successives des difficultés, la répétition 
cles chocs psychiques qu'elle entraîne, l'impuissance des médecins, tout concourt à précipiter 
les parents dans une dépression importante qui va perturber de façon intense et prolongée 
les inter-actionsfamiliales, les inter-actions mère-enfant, et qui va empêcher la mère de jouer 
s3n rôle et de remplir ses différentes fonctions : fonction de miroir, elle va renvoyer au bébé 
Lne image négative ; perte de la possibilité de rêverie, d'anticipation, raréfaction de la parole 
(puisqu'il ne comprend pas ; parce qu'on se sent agressif vis à vis de lui ; ou trop déprimé) ; 
perturbation de la relation au corps de I'enfant (peur des crises comitiales, corps trop mou, 
poupée de chiffon, ou corps hypertonique qui ne se laisse pas manipuler ou caresser). 

L'enfant déjà en difficulté dans son appréhension du monde, risque de perdre son soutien 
essentiel que sont ses parents et de se trouver bruquement désinvesti, de perdre lui-aussi les 
repères qu'il pouvait avoir acquis, avec un risque de dépression chez lui aussi. 

Les travaux sur l'observation du nourrisson normal nous ont montré que la dépression du 
b(Sbé existe. Chez le nourrisson, I'enfant polyhandicapé, il est sûrement beaucoup plus difficile 
d'y penser, elle est sûrement beaucoup plus difficile à repérer et il y a là tout un travail à faire 
podr apprendre à reconnaître les signes de souffrance psychique, comme ceux de la 
souffrance physique, chez ces enfants neurologiquement atteints. 

Accompagnement familial 

Comment aider ces familles et ces enfants ? 
Comment faire parvenir à faire en sorte qu'un projet puisse peu à peu s'élaborer autour de 

I'enfant avec ses parents ? 
Comment les accompagner, c'est-à-dire être avec, sans être trop en avant, dans 

I'6,aboration d'un projet pour lequel ils ne seraient pas prêts, sans être tropen retraît dans une 
réassurance excessive ? Etre avec, les écouter, tout en les guidant et en les soutenant A la 
bonne distance. Ceci paraît évident mais c'est très difficile à réaliser dans le concret et 
Iie:tpérience rend modeste. 

C'est sûrement difficile du fait des réactions de défense de ces parents, bien connues de 
tous ceux qui s'occupent du handicap : déni de la réalité, déplacement de l'agressivité, 
cul~abilité, angoisse.. . 

Mais il est peut-être plus intbressant et fructueux de réfléchir à nos propres pratiques de 
soignant et de voir comment : 

- Chez ces parents blessés, qui se sentent ((mauvais parents d'un mauvais enfant), on 
peut soutenir leur parentalité en les considérant comme des partenaires actifs. 

-Comment à ces parents qui sont en état de choc à répétition on peut donner des repares 
plus précis. 

- Comment aider ces parents qui sombrent dans un isolement lié à la dépression à 
corrlmuniquer (on retrouve dans communiquer et accompagner la même racine latine com 
qui signifie avec). 

Alors que dans le diagnostic ante- ou péri-natal, l'équipe obst4trico-pédiatrique de 
maternité va annoncer le diagnostic et passer le relais aux équipes plus compétentes 
spécialisées, dans la découverte du polyhandicap la prisede conscience s'étale, nous l'avons 
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vu, sur plusieurs mois, plusieurs mois souvent fortement médicalisésdu fait des hospitalisations, 
des consultations pour bilan et soins. Les parents sont trés préoccupés bien sûr à ce moment 
là par les aspects médicaux, par l'espoir de trouver une cause, un traitement, qui leur 
permertraient de se raccrocher à quelque chose. Lséquipe hospitalière tient donc une grande 
place pendant celte période initiale et reste tr&s présente dans la vie de ces enfants. 

Comment cetteéquipe va-1-elle pouvoiraccompagner I'en&nt et sa famille au début, quand 
et comment va-t-elle passer le relais à une 6quipe spécialisée extérieure, comment vont 
s'articuler entre elles ces équipes par rapport à l'enfant et aux parents ?Autant de questions 
de pratique quotidienne qu'il est difficile de codifier. 

Malgr4 toute la bcznnevolontédu personnel, on ne peut empêcherque Vhôpital soitau début 
pour la plupart des familles un monde angoissant, part, avec ses règfes, ses habitudes, ses 
intewenants multiples, son tangage ésot6rique et que donc les parents puissent avoir le 
sentiment d'être exclus ou du moins d'EItre dépendants passivement de cet univers dont ils 
souhaitent s'échapper au plus vite. Ils découvrent un monde et une mthologie inconnue «je 
ne savais pas que cela existait.. L'hôpitai est donc un lieu qui n'aide pas spontanément à 
trouver des repères. 

L'hôpital n'est pas non plus un lieu où !a communication entre parents et médecins est 
toujours facile : comment communiquer quand ce qubn vous annonce vous met en état de 
choc dans I'impossibifite d'enregistrer les informations données ordement ? 

Comment communiquer dans un climat sous-tendu par l'angoisse avec une équipe 
médicale spécialisée dont vous attendez le verdict, mais qui ne vous connaît et que vous ne 
connaissez que très peu au début ? 

Pour certains parents, I'hdpital est un lieu oti ils se sentent dépossédés de leur enfant, où 
ils n'ont plus la maîtrise de ces rythmes quotidiens et où il peut leur être plus difficile de 
s'assumer comme parents. Ils sont par ailleurs souvent isolés de leur contexte familial, amical 
habituel. 

Ammpagner ces familles, c'est donc soutenir la *parentalité» de ces parents, les 
considérer comme des partenaires adultes à part entière, mérltant respect et b u t e ,  dans 
une relation de collaboration et non de dépendance, chacun apportant i'enfant ses 
compétences particulières, tout en sachant aussi accepter d'entendre leur rejet, feur repulsion 
vis à vis de ce qu'on leur annonce, leur agressiv" vis à vis de cet enfant qui leur gâche la vie, 
agressivité pouvant alterjusqu'au souhaitde mort. On ne peut pas fairece chemin à leur place, 
ce chemin est douloureux et ils peuvent nous en vouloir. 

Accompagner ces familles, c'est aussi ieur donner des repères donc pour les aider à sortir 
de la confusion induite par la situation, repères de lieu, reperes dans le temps, repères de 
personne, et repères dans ce qu'on leur annonce souvent par oral alors qu'ils ne sont pas en 
état d'enregistrer ce qu'on leur dit ; c'est souvent eu médecin traitant que I'on adresse le 
compte-rendu mébicai écrit. t a  remise aux parents d'informations écrites en termes simples 
mais exacts concernant la santé de leur enfant, différentes du dossier médical souvent trop 
complexe, correspondant à ce qui leur a été dit aussi de vive voix, permettrait peut-être aux 
parents de relire ce document, de s'informer, de poser des questions dans un contexte un peu 
moins charg'gé d'iémotions brutes, et éviterait le {ton ne m'a rien dit,>, ou le (con m'a dit qu'il n'y 
avait aucun espoir* souvent évoqutl a posteriori. On peut envisager aussi de demander aux 
parents de noter leurs questions, leurs observations par Bcrit, qui font partie aussi du dossier 
de I'enfant, façon de les faire participer au suivi de celui-ci. 
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On constate combien accompagner ces familles demande du temps, de la disponibilité, 
des capacités d'écoute, de dialogue, qu'il ne peut s'agir que d'un travail d'équipe pluri- 
disciplinaire, prenant en compte les multiples aspects du polyhandicap ;ce doit être en même 
temps un travail coordonné pour éviter la dispersion et le morcellement : consultation neuro- 
psdiatrique, neuro-orthopédique, ophtalmologique, ORL, stomatologique, etc. 

A l'extérieur 

II paraît nécessaire aussi de proposer les informations écrites sur les aides que peuvent 
trouver les parents à l'extérieur auprès des équipes spécialisées ou auprès d'autres parents. 
II ii'est cependant pas toujours aisé d'adresser vite ces familles à des structures spécialisées 
(service d'Aide et de Soins à Domicile, Centre d'Action Médico-sociale Précoce) quand on 
nct les sent pas prêtes à reconnaître le handicap de leur enfant et à supporter la confrontation 
avec d'autres enfants polyhandicapés. Accepter cette démarche, c'est déjà avoir fait le bout 
de chemin qui mène à l'acceptation du diagnostic et cela peut prendre du temps. 

II semble cependant nécessaire d'accompagner précocément ces familles, cet enfant, 
étmt donné les risques de dépression maternelle et des effets surajoutés de celle-ci sur le 
pclyhandicap. Les uns proposeront kinésithérapie, psychomotricité, d'autres attendront que 
la demande vienne des parents, et les parents diront peut-être après qu'on ne leur a rien 
proposé : ce moment où on leur propose une prise en charge spécialisée concrétisant le 
diz.gnosticévoqué en termes médicaux, est une nouvelle épreuve pour les parents même s'ils 
en voient les aspects positifs. Apprécier le ((bon)) moment pour proposer est difficile :trop tôt, 
les parents sont effrayés et confrontés à une réalité qu'ils n'ont pas encore acceptée ;trop tard, 
ils disent ((vous auriez dû nous en parler tout de suite,,. 

(J'est la raison pour laquelle la création d'une structure telle que Handicap Petite Enfance 
de:; Hauts de Seine est intéressante car il s'agit là justement d'un maillon intermédiaire, d'un 
sa:; où la famille et I'enfant peuvent être reçus, écoutés, soutenus, informés, en dehors du 
milieu hospitalier mais sans appartenir à une structure trop marquée d'emblée puisqu'il s'agit 
d'u.7 service associé à la PMI. Ce type de service intermédiaire permet sur le terrain, à 
proximité du domicile familial, d'accompagner I'enfant sans se substituer aux parents, de 
rep~ndre à ses besoins sans attendre que tout soit clair pour les parents. II permet 
d'atxompagner les parents dans leurs démarches pour organiser de façon adaptée la vie de 
ren.fant (recherche de moyen de garde, par exemple) jusqu'au jour où une prise en charge 
spbcialisée plus organisee peut se mettre en place. 

I l  permet d'accompagner la fratrie pour laquelle les séjours hospitaliers de l'enfant 
polyhandicapé, les reactions des parents, provoquent des bouleversements de leur vie. Ces 
frères et sœurs se sentent souvent exclus, on ne leur explique pas toujours la vérité et on a 
troptendance à négliger chez eux les sentiments d'agressivitç? et donc de culpabilité à I'tsgard 
du fiaère ou de la sœur handicapé, il y a là un réel travail de prévention à effectuer, souvent 
insuffisamment pris en compte actuellement. 

Accompagner la famille, c'est aussi être attentif à l'environnement familial, social dont on 
sait ie poids énorme dans la possibilité ou non pour les familles d'assumer leur enfant 
polyl?andicapé : rôle des grand-parents, rôle du milieu professionnel des parents, rôle de 
l'environnement amical, du voisinage et également évaluation des conditions matérielles qui 
jouent leur rôle, il ne faut pas le nier. 



Conclusion 

Que peut-on attendre dans l'avenir ? 
On peut esperer que !es progrès des techniques médicales permettront la reduetion du 

nombre des personnes polyhandicapées évidemment, mais fannonce du potyhandicap 
restera toujours une grande sou~rance quelles que soient les precautions prises. 

Ce que l'on peut améliorer, c'est cet awompagnement familial dont on voit tous les jours 
qu'il reposesurdu temps, de ladisponibilité, des moyens suffisantsdans les budgetsde santé, 
les budgets sociaux, ta formation et sur le dévetoppemnt &un esprit plus cammunautaire, 
pfus solidaire dans notre société, sur le développement de réseaux associatifs futtant contre 
fisolement de ceux qui ont à vivre avec des d84renws : c'est à nous d'y veiller dès maintenant 
en tant que professionnels, mais aussi en tant que citoyens. 
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La «stimulation basale» 

Docteur Andreas D. Frohlich* 

La t<stimulation basale,, est destinée à des personnes qui présentent un niveau de 
développement tellement bas et une capacité d'action tellement limitée (les personnes 
gravement handicapées, les personnes qui sortent d'un coma ... ) qu'elles exigent de recevoir 
une information relative à leur propre corps et à leur environnement, information qui n'exige 
pas une activité perceptive d'ordre supérieur. Le but de la <<stimulation basale,, consiste donc 
à s!mplifier leur environnement, et donc à le rendre perceptivement plus accessible, afin qu'ils 
puissent utiliser les informations reçues. La <<stimulation basale,, consiste àoffrirà lapersonne 
une stimulation en attendant qu'elle puisse l'accepter et l'utiliser. Elle ne doit donc pas être 
corqprise dans un sens skinnérien, dans la mesure où elle constitue une offre sensorielle sans 
attente particulière quant à la réponse de la personne recevant cette stimulation. 

Forndements théoriques et bases neurophysiologiques 

L'âge développemental de i'enfant polyhandicapé dépasse rarement six mois, même si 
l'âge réel est beaucoup plus élevé. Cependant, cette catégorisation est essentiellement 
pratique dans la mesure où elle constitue un essai de définition des besoins des enfants 
poly handicapés qui presentent certaines caractéristiques de développement semblables à 
cellt!s d'un enfant de moins de six mois. 

*Professeur à la Faculté de Landau (Allemagne) 
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nous ont amenés à établir une certaine hiérarchie de la perception, particulière à ces enfants. 
En effet, les recherches que nous avons menées jusqu'à présent nous ont amenésà déduire 
qire les enfants polyhandicapés, même gravement atteints, sont tous capabtes de percevoir 
uqe stimulation refevantdes troisdomainesfondamentauxauesont !es ~erce~tions somatiaue, 
v(?stibulaire et vibratoire. Ce sont ces obsewations qui nous ont ameiés ii distinguer certains 
secteurs relevant davantage d'un niveau basal et d'autres plus spécialisés. 

tlétude de t'environnement prénatal nous a permis (1990) de decouvrir les informations 
Q I J ~  le corps de la mère donne au fœtus. D'autre part, on sait très bien qu'à partir du quatrième 
mis, l'enfant sait s'organiser contre la gravité : il acquiert donc très tôt la perception 
vstibulaire. D'autre part, i'enfant est égaiement stimulé par les différents abruits corporels. 
da sa mère (battements de cœur, digestion ... ) qui sont traduits en vibrations par le liquide 
amniotique. Ce sont principalement l'estomac, le thoraxet la tête de I'enfant qui repivent cette 
GOration, qui constitue une expérience très basale. 

L'enfant effectue aussi tr&s tot: des expériences somatiques, c'est-à-dire de stimulation de 
Iz peau et des muscles. En effet, pendant toute la vie intra-utérine, c'est la peau qui constitue 
la "rentière entre la mère et I'enfant. Pendant toute cette période, il y a toujours des contacts 
q ~ i ,  avec le temps, deviennent plus intenses, la naissance constituant le sommet de 
I'e~périence somatique. 

Cela signifie donc que chaque bébé, pendant sa vie intra-utérine, vit des expériences très 
intanses, très bien organisées au niveau de sa perception. L'hypothdse est ia suivante : si le 
fc~tus survit pendant la grossesse, c'est qu'il possède une base de perception, d'adaptation 
et, à l'aide de cette base, on peut commencer à stimuler l'enfant un niveau auquel il peut 
réagir. 

,e but de cette ~stimuiation basale. consiste donc à stimufer I'enfant au niveau de sa base 
de perception, afin de sr4veiller,b de plus en plus de récepteurs et donc, ainsi, de tenter de 
wtnpenser le manque d'activité chez I'enfantet de permettre, par la suite, quese déveioppent 
les orientations acoustico-vibrantes, acoustiques, orales, tactiles, ainsi que les possibilités de 
perception oifactive, gustative et visuele. Ces différents domaines de ta perception évoluent 
selon une chronologie qui semble se reproduire chez tous les enfants polyhandicapés, mais 
il fa ut garder à I'esprit que la hiérarchie ainsi établie doit être considérée comme un modèle 
potivant rencontrer des écarts individuels. Cependant, elle fournit une ligne de conduite très 
éciairante pour la struduration de la prise en charge du polyhandicapé. 

Ir est à noter qu'il est indispensable de tenir compte, dans le travail avec les polyhandicapés 
pra'onds qui se situent A une phase pr&oce du d6veloppement sensori-moteur, du fait qu'à 
ce $:tade, tous les domaines de la perception sont encore étroitement iiés et peu diff4rencies. 
C'est pourquoi I'idée de Ia stimulation basale doit imprégner tous !es actes de la vie 
quotidienne, tous les soins et non seulement les moments de !a prise en charge pédagogique 
sp&ifique, C'est cela qui permet aux polyhandicapés de decouvrir une plus grande 
coh4rence dans leur entourage. 

La :;timulation somatique 

Lr?s buts de la stimulation somatique sont de permettre B l'enfant de développer le 
sent ment de son intégralité corporelle, & donner à Senfant les bases nécessaires pour une 
évolinion du schémacorporel. l'expériencecorporefle primaireest développée par le toucher. 
A pafpir du centre du corps nous modelons le tronc, nous continuons à travers les membres 
qui s'y rattachent pour finir avec les mains et tes pieds. Nous nous sommes inspirés des 
massages indiens pour bébés, simplifi6s et adaptés aux besoins spécifiques de notre 



intewention. 
Un grand nombre de personnes polyhandicapées profondm ont de grosses difficultés à 

interpréter le simple contact de la main nue comme un contact significatif, Dans ce cas, la 
stimulation doit être plus intense, plus efficace. Nous avons utilisé alors un interm6diairel à 
savoir des linges de toiJette ou des gants en peau. Grâce à ce matbriel qui se trouve entre la 
peau de la personne et notre main, la personne handicapée peut ressentir plus intenshment 
son propre corps. Le toucher de la peau, le toucher du corps entier a un effet plus stimulant 
et stabilisant sur le pian affectif. C'est une forme de tendresse qui signale ia proximith, 
l'attention et une sorte d'exclusivité d'une relation (d'une manière organisée et régulière). Mis 
à part les contacts sexuels, il s'agit du mode de communication te plus intense entre &Ires 
humains. 

La stimulation vibratoire 

ta szimulation somatique touche essentiellement la musculature et la peau ; elle ne saisit 
donc que partiellement le corps global de î'être humain. Le système osseux ne peut être que 
difficilement atteint de I'extérieur par le toucher et la pression, Nous avons pu constater que 
des vibrations offertes le long du corps procurent une sensation intense des os et des 
articulations.On peut parexemple placer de petitsvibrateursd'unefaçon telle que la personne 
peut ressentir, depuis I'articulation du pied à travers le genou et jusqu'à la hanche, toute sa 
jambe. Des vibrations appliquées avec prudence au thorax et à la tête permettent la transition 
entre la perception vibratoire et ta perception auditive. Même des personnes sourdes ou 
malentendantes sont capables d'enregistrer des vibrations et d'apprendre peu à peu que, par 
exemple, des vibrations produites par la voix humaine deviennent significatives pour la 
communication. La perception vibratoire lors d'un contact corporel, par exemple si les @tes 
de deux partenaires se touchent (canduction osseuse des vibrations) a un effet très calmant 
et réveille sans doute les sensations vibratoires de la vie prénatale. 

La stimulation vestibulaire 

La stimulation vestibulaire inclut toutes les percç;.ptions d'équilibre, le positionnement dans 
l'espace, I'accétération, la position debout et la marche. La plupart de ces fonetjons sont 
inconscientes et ce n'est que lors des perturbations (vertiges) que I'on en prend conscience. 
Les enfants, les aduites, prennent plaisir à des stimulations relevant du domaine vestibulaire 
(balancement, danse, ... ) et !'on a remarque qu'eltes sont tres agréables pour des enfants 
polyhandicapés qui, de toute évidence, distinguent fe mouvement de la position immobile. 

Le but de cette stimulation consiste à donner, in fine, à l'enfant un maximum d'informations 
relatives aux positionnements de son corps dans I'espace mais, dans un premier temps, il 
s'agit surtout de permettre aux poiyhandicapés de faire le lien entre des expériences visuelles, 
tactiles ou proprioceptives et les mouvements de leur corps. 

Outre cet aspect thdrapeutique, la stimulation vestibulaire possède un caractère récréatif 
car elle apparaît comme une des seules activités capables de donner du plaisir aux enfants 
profondément handicapés. Par te biais du plaisir procuré par cet!e stimulation, on espère 
renforcer la motivation de l'enfant h réaliser des mouvements favorisant son développement 
moteur. 

Les trois domaines de la stimulation (somatique, vibratoire et vestibulaire) se ref6rent aux 
formes de perception les plus précoces et les plus élémentaires. La psycholagie prénatale a 
montré que I'enfant dispose avant la naissance, peut-être même dès sa conception, en tout 
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cas avec certitude à partir du quatrième mois de la grossesse, d'une perception bien 
tleveloppée dans ces domaines. Notre intervention essaye de s'enraciner dans ces expé- 
riences élémentaires. Nous sommes convaincus que chaque être humain vivant dispose de 
ces capacités de perception et d'assimilation. Sans ces capacités, il ne pourrait probablement 
pas survivre. 

La stimulation basale propose un ensemble de modes d'interaction et de compréhension 
avec lesquels il devient possible d'approcher et d'atteindre des personnes qui ont un 
polyhandicap très profond. Elle constitue un appui lorsque l'on chercheàoffrirdesexpériences 
s'mples, précises et attractives à des êtres humains qui semblent avoir perdu ou ne jamais 
avoir trouvé le contact du monde extérieur. La stimulation basale ne se fixe pas des buts 
pgdagogiques trop élevés, ni trop rigides pour l'avenir. Elle se concentre sur les possibilités 
irdividuelles dans une rencontre interpersonnelle à deux (Bronfenbrenner). Elle cherche à 
rriodifier des structures dans un ((micro-domaine,,, avec l'espoir de modifications plus 
ghnérales. 

Durant les quinze dernières années, une certaine importance a été accordée à la 
stimulation basale dans le cadre de la prise en charge des personnes ayant un polyhandicap 
profond. Grâce cette approche, il a 4té possible de montrer que toute personne, quel que 
soit son handicap, peut profiter d'un <<enseignement#, d'une .formation,, adaptés à ses 
co.pacités. 

Nous avons pu montrer que chaque être humain est en mesure d'avoir des processus 
d'c'?change (de communiquer) avec son environnement. Même lorsque les formes de 
handicap les plus graves semblent au premier abord empêcher toute possibilité d'activité, la 
rommunication et I'interaction est possible malgré tout, pour autant que le choix des 
interventions et des moyens soit ad6quat. 

Les personnes ayant un polyhandicap profond sont des êtres humains vivant avec une 
dy~amique évolutive propre et qui ont besoin de stimulations et d'échanges. Elles sont 
capables de vivre leur vie avec une autonomie - certes très limitée, mais bien réelle tout de 
meme - si des partenaires sont auprès d'elles pour y contribuer. 
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Démarche Snoezelen ... Généralités, influence 
en milieu institutionnel et familial ... 

Cheminement d'une maman 

La vied'un enfant polyhandicapé commence par un "circuit médical" ;cet enfant est souvent 
fragile et les parents cherchent une réponse "réparatrice", des remèdes médicaux. 

Ensuite, il faut chercher les techniques, les adaptations qui permettront les apprentissages 
des actes de la vie journalière : c'est le stade de l'ergothérapie ... 

Lorsque I'enfant grandit, la famille cherche son rythme de croisière. Au delà de la 
pathologie, de la déficience, I'attention se porte vers  PE PERSONNE", Son plaisir, ses goûts, ses 
compétences ... Ace moment, j'ai cherche des activités de loisirs: sports adaptés, ludothèques, 
etc ... 

A i'adolescence, la discordance entre le niveau mental et ia force physique s'accentue 
tandis que les réponses diminuent. 

DiRculté de "gérer" l'énergie contenue dans ce corps ... de i'utiliser de façon utile et 
intelligente. Nécessité de trouver des solutions pour équilibrer la personne handicapée et le 
groupe dans lequel elle s'intègre. 

*Parent d'un jeune adulte polyhandicapé, personne contact de i'AP3, traductrice du livre "Snoezelen, 
un autre monde", Ad Verheul &Jan Hulsegge, Ed. Ewsme. 
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J'étais donc en train d'inventer des jeux adaptés (jeu en bois par exemple), lorsque 
j'entendis parler de la démarche Snwzelen,.. Je fus invitée à passer un aprds-midi dans un 
espace de stimu~ations sensorielles :effets bizarres, soufflerie, etc ... atmosphère de détente ... 
p'aisir d'Antoine ... décision de tmduire le livre ... Ce qui fut fait dans ie cadre de l'AP3 et avec 
]%aide dkn club Rotary. 

La demarche Snoezelen : généiralites 

Ta demarche "Snoezelenys est n8e en Hollande. Durant les fêtes annuelles qui se 
pmlongent pendant 1 O jours, un programme d'activités (courses de poneys, refais, etc..S est 
proposé aux résidents. Des tentes avec effets visuels, auditik, sensoriels,.. étaient imaginés 
pour les personnes handicapées mentales profondes : créativité, plaisir, fantaisie ... au stade 
er:périmental. Les parents, étonnés de I'intérêt de leurs enfants, ont été rapidement conquis. 

D'institutions en institutions, des journée.; dY&tudes ont étB organisees. 

Le Snoezelen ne devait pas seulement permettre aux équipes éducatives d'améliorer la 
reation avec les personnes handicapées, mais il devenait une raison d'échanges 
inttkrinstitutionnelç, dont d'apports nouveaux et de progr&s : une idée en amenant une autre ... 

Dans cette démarche, l'idée de base est que l'on peut utiliser lesobjetsdans un but différent 
de celui pour lequel il a étB inventé : le trempotine est fait pour "sauter" ; dans ce sens, une 
personne polyhandicapée en sera exctue. Si nous utilisons te trempoline pour la bercer, elle 
po ~rra@alement en bénéficier, Pourquoi la sensation de sauter serait-elle plus %aalable"que 
ceIfe de se laisser bercer ? le "vécu" est différent... Ceci est donc une piste d'intégration. 

Vu le succès, tes fabricants de matériel ont adapté les idées afin de répondre à des normes 
de sécufité et de solidité : les visiteurs d'espace doivent pouvoir choisir librement et à leur 
w/lme ... les équipes éducatives sont ià pour obsewer et non pour suweiller L'invention de Ja 
dia(?) fluide proMent de l'idée du bol d'eau placé sur Je rétroprojecteur, des encres se 
prcrtageant dans l'eau, produisant une image mouvante sur le mur. .. Sont ainsi nées, les 
colonnes à bulles, les parois lumineuses,.. 

Le terme "Snoezelen" est une contraction, iI est intraduisible. II renferme une idée 
dyramiqueetune idéede relaxation :le butglobaiétant ladétente ... en respectant les besoins, 
les choix et les rythmes des personnes. 

Notre équilibre de vie dépend d'une réponse adéquate à ces besoins. Pour se détendre, 
une personne cherchera à faire du sport, l'autre à 8couter une musique douce dans un lieu 
conSortable. 

L'attitude de I'accompagnateur sera de proposer et non pas d'imposer pour mieux cerner 
la parsonnafité de la personne handicapée. II jouera un rôle de "MNIÉDIATEUR" entre celle-ci et 
I'enx~ironnement ; gardant à l'esprit les situations susceptibles d'être exploitées pour la faire 
pra$yresser. User de I'amplification pour permettre à la personne handicapée d'agir sur 
I'enfrironnement. 

"Snoezelen" nous apprend à 'baisit' les situations naturelles (le vent dans le jardin, fe feu 
de bois dans la cheminé et... 1 ou à "créer" ces situations dans des espaces aménagés. Le but 
est d'entrer en relation avec la personne et de décoder ses goûts et compétences. 

NDUS lui proposerons donc des choses différentes à entendre, à voir, à toucher, à sentir, 
à gorîter ! 



Influence en milieu institutionnel 

Dans les grandes institutions, ce mouvement a donné naissance à des espaces de 
stimulations sensorielles, plus ou moins semblables à celui décrit dans le livre ... suivant la 
creativité des équipes éducatives et les moyens financiers. 

Notons ici qu'un espace ne doit jamais être '?terminé", donc rester ouvert à toute nouvelle 
proposition ... 

Le cadre du lieu de vie s'estaméiioré : l'accent étant mis sur l'atmosphère agréable :confort, 
musique douce, lumière tamisée, aquariums, plantes vertes ... 

Le nursing a pris de I'importance. Le temps de la toilette est devenu un tempsd'expériences 
sensorielles diverses : douches, bains bulles, parfums, huiles de massage, chaleur, ten- 
dresse ... La notion de bien-être a dépassé la notion d'efficacité. Les "éducateurs" (au sens 
large) se sont pius ou moins bien adaptés suivant leur perception des valeurs oit leur. .. 
capacité créative ! 

Les détracteurs voyant dans tout cefa une mode de "laisser-faire", entralnant paresse et 
laxisme. 

L'erreur est évidemment de croire que toutes les réponses se trouvent dans le Snoezelen. 
Cette démarche ne prétend pas prendre en charge l'éducation motrice (ce n'est pas une 
méthode de kinésithérapie !) Elle ne nous parle pas des apprentissages des actes de la vie 
journalière ... Mais elle peut nous aider à mieuxcomprendre fa personne handicapée, puisque 
la relation s'établit dans des situations non directives, non contraignantes, donc plus ouvertes, 
plus spontanées ... 

Lorsque cette relation existe, certaines pistes peuvent amener à des apprentissages. Je 
pense ici à une situation vécue avec mon fils : il aime appuyer sur un coussin vibrant ... puisqu'il 
aime lesvibrations, je lui propose l'utilisation du presse-fruits ... et dernièrement il a montré de 
l'intérêt pour la ponceuse électrique ! Ce sont en plus des activités pour personnes non- 
handicapks et adaptées à l'âge réel ... 

Le danger de la démarche "S' est de se contenter de placer un enfant dans un bain de 
bulles, un deuxiéme sur le matelas d'eau et un troisième devant une paroi lumineuse ... et de 
les "récupéret" après une heure ... la conscience tranquille ! 

Les objets n'ont de valeur que parce qu'ils sont r4vCllateurs dechoix, de relation d'un vécu. 
Le mouvement a contaminé les écoles maternelles des enfants non-handicapés, les 

écoles d'enseignement spécial. 
L'utilisation des espaces y est un peu plus large. La notion d'apprentissages apparaît ... Le 

professeur de communication, en collaboration avec fa logopède (orthophoniste) y travaille 
l'expression corporelle. Les gestes, d'abord vus par les enfants, sont projetés en ombres 
chinoises dans un faisceau lumineux, le geste devient ainsi un pictogramme géant dans une 
atmosphère où I'attention est c'focatisée". Les enfants aiment sortir des bancs de l'école ... 

Une série de "prqressions"sur base d'images, de sons, de diapositives, peuvent ainsi être 
construites : par exemple, sur base d'enregistrements pendant une promenade, construire 
une ambiance (vent, oiseau, arbre) et dans cette atmosphdre reproduire une histoire vécue 
(des feuilles tombent ... ) Le professeur de gymnastique peut apprivoiser certains enfants dans 
l'espace pour qu'ils "acceptent"' de se laisser toucher ! Ceci dans le but de préparer des jeux 
de participation. 

Les activités de cuisine sont évidemment riches d'expériences diverses de choix ... 
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1-a démarche en milieu familial 

Antoine est plus handicapé mentalement que physiquement. La prise en charge "motrice" 
a 6té plus "simple" : actuellement il porte le poids de son corps, il marche avec aide, il a des 
~roblèmes d'équilibre. II s'intéresse surtout à exercer son pouvoir sur l'environnement et tire 
un plaisir évident à être gestuellement compétent. 

Une des premières choses qu'il semblait comprendre, étant petit, Cltait la signification des 
lieux : la cuisine pour manger ! Monter l'escalier pour se coucher ... II me communiquait son 
c 7oix en se laissant tomber sur le sol à l'endroit désiré. Un jour, il a voulu retourner dans le 
jsrdin parce que la veille nous avions fait un grand feu avec des amis ; l'émotion vécue avait 
irscrit dans sa mémoire un nouvel espace ... 

Très vite, je me suis organisée pour accueillir Antoine dans toutes les pièces de la maison 
el y créer des situations de découvertes sensorielles différentes : dans le hall, tes bulles 
d'ctxygène de l'aquarium,.. une ambiance reposante. Pour recevoir des amis, le feu dans ta 
ctleminée du salon semble la solution pour intégrer et calmer Antoine. 

t e  balancement du fauteuil Kennedy, un plaisir, mais aussi IadBcouverte d'un mouvement 
ut le pour la propulsion au sol (c'est ainsi qu'il a trouvé le moyen de se dClplacer, et qu'il part 
à a découverte du jardin ... sur le postérieur !) 

La salie de bain ? Un champ d'activités variées : un après-midi pluvieux d'hiver, Antoine 
dBvisse dans te bain le tuyau du tapis de bulles pour faire sauter la mousse sur les parois ... 
Dc! relaxation, l'expérience devient action ... Anous parents de respecter le choix et le rythme 
de i'enfant. 

C'est après avoir découvert cette démarche que j'ai compris pourquoi cet enfant restait 
fasciné devant les particules de poussière dansant dans le rayon de soleil de la chambre ... 
alcrs que son petit frère était passionné par les dessins animés de la télévision. 

lârâce à ce livre, j'ai compris "QUI'' il était et ... qu'il n'était pas le seul à s'intéresser f i  tout ce 
quel nous ne voyons plus ! J'ai compris qu'il fallait lui donner le temps d'inscrire les expériences 
dans son vécu ... Lui laisser le droit d'admirer le mouvement des branches du bouleau 
plelrreur, l'ombre des feuilles sur le sol ... 

.le cite ici la réflexion de la maman d'un petit garçon polyhandicapé :"L'humanité de STAN, 
j'ai PU la rencontrer lorsque j'ai été capable de taire mes projets ; une relation médiatisée par 
tecxps : donner un sens en partant du '"vcu"de l'enfant, ses perceptions ... ensuite ordonner, 
clat'fier son vécu, lui renvoyer avec des mots ce qu'il peut sentir. .." 

La chambre d'Antoine est aménagée en "mini-espace-snoezelen" : espace de retaxatian 
et d'activité. Le sol recouvert de tapis-plain. Le coin repos-sommeil (3m sur 2m) se compose 
de matelas posés au soi. Un cadre en bois délimite cette surface. Une petite échelle partant 
du sol au plafond, au centre de la pièce, au coin du *'lit", permet à t'enfant de s'aider pour se 
met:re debout et sortir de l'espace, L'intérêt de ce coin-repos est de pouvoir y jouer en 
attendant le sommeil, de se rClveiller le dimanche matin lorsque les parents ont envie de faire 
lagrasse matinée ... Antoine, ravi, se metatourner la roue d'une vieillevoiturette couchée dans 
un min, une lampe torche halogène promène sur le plafond une image d'ombres et de 
lumic3res ; !a chambre se couvre df4toiIes lorsque le faisceau lumineux rencontre la boule- 
miro r du plafond : i'enfant produit son spectacle ... musique douce, calme : il se couche, 
s'étend, baille et s'endort.,. 

Importance de la musique pour "décoder" les situations angoissantes : cris, hurlements, le 
drame ! Comment discerner te caprice de l'urgence d'un mal-être "médical" ? Le toume- 
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disque nous a sorti fréquemment de ce doute. 
Beaucoup de petits ?rucsn vont ainsi nous faciliter la vie : c'est important de savoir 

qu'Antoine aime I'onctuosité des petits Getvais ! Ceci nous pemet d'y glisser ses médica- 
ments quotidiens ... ils glisseront sans résistance. 

D'autre part, il adore "croquer" : plaisir évident de ma'itriser la puissance de la mâchoire et 
sentir le raisin céder et éclater sous la dent. Si le médicament était présenté de cette façon, 
le goût désagréable ... susciterait le refus et un "combat" répété ! 

Comment peut-il tttre si gravement handicapé, et être constitué à ce point pour le plaisir de 
vivre ? 

La fontaine du jardin public ; le gigantesque tunnel-&-brosses muRicoiores du lave- 
voitures ! Carnaval, une vague de confettis ondule dans le vent : spectacle ... poésie ... 

Dans les galeries commerçantes, les cofonnes à bulles, jeux de lumières et d'eau recrbent 
I'atmosphère d'une oasis ... fa publicité et l'architecture font appel à tous ces artifices ... 

Antoine est devenu un jeune adulte. Les activités décrites dans le livre sont des situations 
adaptées & son âge réel ... 

Connaissance et respect du corps : etre propre, prendre soin desoi, choix des vêtements ... 
l'envie d'être avec les autres passe par l'envie des amis d'être avec lui ... odeurs ... lotion apr&s- 
rasage ... 

Une foule d'activités peuvent etre développées.,. pistes d'intégration ! 
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Réflexions à propos de ccSnoezelen>* 
en institution 

Jean-Pierre Martin * 

Les quelques réflexions proposées ci-dessous sont nées dans un contexte institutionnel 
dorit les réalités principales sont : 

- le handicap mental sévère ou profond des résidants concernés (dont certains sont 
pollrhandicap4s etrou relévent du nursingf ; 

- I'&ge adulte de la majorité des personnes ; - missions conjointes d'hébergement et .d'occupation~ de I'institution. 

1. Le concept "Snoezefen" 

Afin d'4viter tout malentendu, il m'apparaît important de préciser d'abord les contenus du 
concept 43noezelen9) tel qu'il est signifiant pour moi et auquel ma réflexion fait référence : . '1 s'agit avant tout d'un mode d'approche, d'une façon d'accompagner, d'un type de 
rencDntre, et non d'un lieu, d'une technique, d'une méthode ou d'une thérapie, même si ces 
quatpe dimensions peuvent y être actualisées ; 

.les trois dominantes de cette approche sont tout d'abord une priorité B l'expérience 
sensorielle de la personne, puis une recherche de satisfaction, de plaisir, de relâchement (à 

*Licencie en Sciences de l'Éducation, Directeur pédagogique à i'lnsütut Saint-Lambert de Andennel 
Bonnovitle et coordinateur au Centre de Fornation Pierre-Joseph Triest de Namur-sur-Dave (Belgique) 
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opposer à stress, défoulement moteur, etc...), et enfin le respect de la motivation et du rythme 
de la personne ; . I'intervenant y est accompagnant : il observe, propose, anime I'environnement, distille les 
stimulations, communique sur le mode du partage, prend le tempsde regarder, de respecter, 
de rencontrer i'autre différent. 

Même si ie concept est actuellement attaché à des modules parcours conçus dans cet 
esprit, ccsnoezelen» ou ((snoezeler,, m'apparaît pouvoirse faire dans tous les moments et tous 
les lieux de la vie pour peu que I'on prenne la peine et le temps de vivre chaque expérience 
du quotidien (repas, bain, promenade, etc ... ) en privilégiant le sensoriel. 

Chercher l'adéquation entre les lieux et autres aspects concrets de la vie de la personne 
handicapée d'une part et ses dispositions et intérêts sensoriels d'autre part peut constituer 
aussi une démarche de type t(snoezelen,,; cela peut se faire notamment en rendant 
I'environnement agréable (suivant lasubjectivité de la personne handicapée ... à découvrir !), 
en I'agrémentant de sources de stimulations satisfaisantes, apaisantes, en adaptant certains 
mobiliers et objets aux capacités et motivations sensorielles des personnes concernées. 
t'aménagement de coins «snoezelen,, dans l'espace habituel de la vie constitue une autre 
façon de donner place à la même préoccupation, en veillant cette fois à mieux garantir Ct ceux 
qui s'y rendent (réfugient ?) les bénéfices qu'ils recherchent. Plus largement, vivre certains 
moments de la vie quotidienne sur le mode (csnoezelen,, peut se faire partout. Cependant, 
il faut, me semble-t-il, se prémunir contre le risque d'une mégalomanie du concept qui nous 
amènerait à assimiler à ce mode l'intégralité de la prise en charge d'une personne, voire la 
totalité d'une vie idéale. 

3. La recherche d'une qualité de vie 

La justification principale de I'investissement autourdu concept <(snoezelen,, dans le cadre 
institutionnel tel que décrit plus haut, m'apparaît résider dans une recherche de qualité de vie. 
Au delà des préoccupations de surveillance, de nursing indispensables et prioritaires vis àvis 
de personnes dont le handicap est grave etlou multiple, la recherche d'une qualité dans tout 
ce que ces personnes peuvent vivre constitue, me semble-t-il, une mission importante. Cette 
mission prend d'autant plus de relief lorsque la personne concernée a dépassé la période de 
sa vie où le développement est prioritaire, sans cependant perdre de vue que la relation entre 
expérience et évolution s'applique à tout âge. 

Offrirà la personne prise en charge la possibilité de vivre des expériences de relation avec 
son environnement qui ont une résonance positive pour elle suffit àjustifier la démarche, sans 
exclure bien sûr la possibilité de transfert d'akquisitions ou celle de processus thérapeutiques 
ou simplement évolutifs, mais sans non plus avoir besoin de tels résultats pour considérer 
pertinent I'investissement en moyens, en temps et en personnes. Si I'on accepte (etceci n'est 
peut-être qu'une hypothése qui reste à vérifier ou à mieux explorer) que le handicap mental 
d'une personne, parce qu'il est significatif de pauvreté cognitive, implique le maintien d'un 
investissement particulièrement intense de cette personne dans son expérience sensorielle 
de rencontre immédiate avec tout ce qui l'entoure, d'autant plus intense que le handicap est 
grave, il m'apparaît de plus en plus évident que la recherche d'une qualité de vie pour ces 
personnes passe par une qualité de l'expérience sensorielle de chaque moment. 
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4,. La communication 

Cet entourage dont la personne handicapée fait l'expérience comprend certes le monde 
humain, en particulier ceux et celles qui vivent avec elle, ceux et celles qui l'accompagnent 
ou la prennent en charge dans les nécessités de la vie quotidienne. Et ceci m'amène à 
énoncer l'amorce d'une réflexion autour d'un autre thème : la communication. En suivant 
l'hypothèse énoncée plus haut, I'expérience que la personne handicapée fait de son 
eqtourage humain est aussi dominée par le sensoriel et par l'immédiateté; c'est de la qualité 
de cette expérience (déterminée par .un sourire pour lavue, un ton douxde lavoix pour l'ouïe, 
le bon goût de ce qui est présenté dans la cuillère, la délicatesse d'un toucher agréable, ainsi 
que par toutes les associations sensorielles proposées ou plutôt effectuées subjectivement 
par la personne handicapée) que va dépendre la qualité de la communication. L'importance 
dia mode non verbal saute aux yeux. Lorsque l'on prend conscience de la passivité obligée 
de nombre de ces personnes handicapées, cette communication sensorielle entre elles et 
l e~ rs  éducateurs ou soignants apparaît plus importante encore non seulement dans la 
fonction de rencontre interpersonnelle qui est elle-même un facteurd'ouverture épanouissante 
du champ de vie de la personne handicapée, mais aussi dans la fonction d'intermédiaire vers 
Urie rencontre satisfaisante avec tout le monde matériel rendue possible par l'intervention 
active de son accompagnateur lorsque celui-ci y prête attention. Pour être attentif à cette 
dimension importante des services rendus aux personnes polyhandicapées etlou gravement 
handicapées mentales, il n'est pas nécessaire de passer par le concept ((snoezelen),, mais 
la pratique explicitedeceluiçi, dans le lieu quotidien ou dans les lieux aménagésspécialement, 
m'apparaît pouvoir être une (re)découverte, un encouragement, un soutien, un guide pour 
toiis ceux qui veulent se donner toutes les chances d'offrir à la personne handicapée tout ce 
qu'elle peut vivre. 

5. .:a motivation des accompagnants 

I3'où vient cet engouement pour les modules <~snoezelen,s ?Au-delà de I'effet <(mode), de 
cetle passion dont certains aspects seront donc passagers, cette question introduit la 
problématique de la motivation des accompagnants en module et plus généralement à celle 
de a motivation des éducateurs et soignants auprès des handicapés graves. L'expérience 
d'un parcours ((snoezelen,) produit manifestement un effet enthousiasmant chez bon nombre 
de visiteurs de modules, qu'ils soient handicapés, parents ou professionnels. Chez ces 
deniiers, cette expérience positiveest déterminée par plusieurs facteurs. Parmi les hypothèses 
qui me semblent pertinentes, je voudrais, sans les développer ici, en relever deux qui 
m'apparaissent être des indicateurs de sens à la fois dans la promotion du concept 
d(sn3ezelen», dans la conception de modules et dans la gestion des ressources humaines 
d 'u~e équipe de soignants ou éducateurs. II me semble que le <(snoezelen), fait écho à une 
préoccupation grandissante dans notre culture occidentale : la qualité de la vie. Ce souci de 
bien4tre que Von retrouve dans tant d'aspects de la vie promus actuellement fait partie de fa 
cultirre des professionnels visiteurs de parcours *snoezelen*, ce qui explique en partie leur 
enthousiasme spontané. Après n'avoir pu ici qu'évoquer la nécessité d'un positionnement 
éthique par rapport à cette évolution des conceptions de la vie, je pense utile d'une part de 
souligner l'opportunité de situer le mode ((snoezelenb, dans une perspective d'évolution 
sociirlogique et d'autre part de s'intéresser sur la nécessite qui m'apparaît légitime de faire 
participer la personne gravement handicapée à cette évolution vers un plus grand bien-être 
dans un souci tout aussi légitime de participation à l'œuvre d'intégration. 



Un deuxième facteur influençant l'enthousiasme de visiteurs parents ou professionnels de 
parcours (csnoezelen» me semble être une sorte d'effet libérateur, peut-être passager, par 
rapport au blocage, à la routine dans laquelle bon nombre d'entre eux se trouvent enfermés 
malgré toutes ieurs tentatives d'approche satisfaisante de personnes dont le handicap est tel 
que les modes habituels d'occupation, de communication, d'animation sont inopérants et 
décourageants. L'approche sur le mode ~snoezelen» offre des perspectives qui apparaissent 
libératrices mais qui demandent 8 être confirmées. 

6. Pourquoi promouvoir des modules «snoezelen» ? 

J'en viens au module (tsnoezeienip, que j'ai tenu d'abord à situer dans ses sens 
fondamentaux (suivant ce que j'en ai compris) pour ouvrir ceux-ci plutôt que de les enfermer 
dans ce qui risquerait alors d'être non seutement une mode, mais aussi une fausse recette 
ou une fausse technique miracle ... Pourquoi promouvoir des modules :tsnoezelen,, dans nos 
institutions ? Je ne puis ici qu'évoquer quelques utilités de tels modules ou parcours : 

Un module tcsnoezelen,:, qu'il soit petit ou grand, intégréou séparé du lieu devie, constitue 
d'abord un lieu où l'on se sent bien, où i'on aime passer un bon moment, où Son peut faire une 
(OU des) expénencefs) sensonelle(s) positive(s). 

Un module ~(snoezefen. peut être un témoin ptivilégié d'un autre mode d'approche de la 
personne gravement handicapée, une façon de promouvoir ce mode. 

Un module <~snoezelen~ peut aussi être un lieu de ressourcement pour ia personne 
handicapée, pour son accompagnant, pour leur relation. 

Un module «snoerelena: peut &tre le lieu pdvilégié d'une évolution que d'aucuns pourront 
ou voudront appeler processus d'apprentissage, thérapie, ..., auquel cas on ressentira les 
effets bénéfiquesdes passages en module sur lavie quotidienne ou sur lasanté du tcvisiteur:,. 

7. Conclusion 

Toutes ces réflexions visent 8 dégager les id6es fondamentales qui me guideraient 
maintenant dans la conception, la gestion et l'animation d'un module, sans entrer dans des 
questions toutes aussi importantes propres à la gestion d'un module :comment le concevoir ? 
quelles stimulations choisir ? qui peut être visiteur ? qui peut être acmmpagnant ?... il me 
semble que les réponses 8 de telles questions peuvent être balisées, guidées en partie par 
les principes ou hypotht3ses proposés précédemment. J'espère ainsi avoir évité d'enfermer 
la pratique <csnoezelen~ dans un point de vue réducteur. 

Je tiens enfin à situer mes propos dans les limites de leur contexte : ils ne sont pas le fruit 
d'une pratique personnelle régulière en module mais plutôt d'une analyse non systématique 
à partir de visites de modules et surtout à partir d'entretiens, de rencontres avec des 
accompagnants de personnes handicapées en module «snoezelen» dans des cadres 
institutionnels dont les caraa6tistiques sont celles 6noncées en introduction, I l  s'agit donc 
bien moins d'affirmations péremptoires que d'avis ou pistes proposées ... 
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À propos de formations autour 
de I'approche <<Snoezelen» 

Jean-Pierre Martin* 

Si l'on accepte que (esnoezeten» relève d'un esprit ou d'un type d'approche et non d'une 
m&:hode ou d'une technique, i'idée de former des intervenants (terme impropre en I'occur- 
renco) implique une référence à des savoir-être plus qu'à des savoirs ou à des savoir-faire. 

1. Surtout des savoir-êtres... 

il me semble que ces savoir-être (et savoirdevenir) d'une part rassemblent des attitudes 
déji. promues par ailleurs, d'autre part ne peuvent être que l'aboutissement d'une évolution 
personnelle progressive et longuement travaillée. C'est pourquoi une formation à l'approche 
esntwzelen* inclura ou renverra le demandeur à des sessions ou autres processus 
formateurs dans lesquels sont travaillées des attitudes telles que l'observation et i'écoute de 
l'autre, la relaxation, ladisponibilité personnelle ... ;de plus, l'intégration de t'esprit esnoezelen)> 
sera probablement bien moins l'effet d'une formation spécifique que celui d'une longue 
mati:ration à travers des sessions et autres démarches non centrées spécifiquement sur 
l'approche mais dans lesquelles celle-ci est r6solument présente. On peut d'ailleurs se 
demander si elle doit être nécessairement nommée. 

"Licencie en Sciences de i'Éducation, Directeur pédagogique à I'lnstitut Saint-Lambert de Andennei 
Bonneville et coordinateur au Centre de Formation Pierre-Joseph Triest de Namur-sur-Dave (Belgique) 



2. Quelies techniques ou savoir-faire ? 

Ces attitudes impliquent bien souvent des savoir-faire qui sans être des techniques 
incontournables et rigoureusement applicables n'en sont pas moins des supports utiles pour 
quiconquesouhaites'imprégner effectivement de ces attitudes et de l'esprit qui les sous-tend. 
Sans les organiser nécessairement de façon spécifique, une formation à rapproche 
~~snoezelen>~ intégrera donc avantageusement des techniques que peuvent proposer des 
approches des disciplines telles que la psychomotricité, l'observation psychologique, la 
sophrologie, la relation d'aide, I'eutonie, la communication non verbale, I'haptonomie ... 

3. Quels savoirs pour l'approche «snoezelen~ ? 

Capproche esnoezelen,b n'exclut certes pasdessavoirs. Ceux-ci me semblent pouvoir être 
définis suivant trois axes. D'une part, kppui fondamental sur i'expérience sensorielle 
impiique la récotte des savoirs les plus actuels sur tout ce qui a trait à ta sensorialité en général, 
à l'impact du handicap mental ou autre sur celle-ci, aux relations entre stimulations 
sensorielles et processus humains. D'autre part, il m'apparaît utile d'offrir aux praticiens de 
l'approche des repères : il s'agit de disposer d'indicateurs permettant de situer valablement 
les phénomhnes observés et vécus dans I'approche «snoezeten» et d'éclairer les processus 
personneis et relationnels de façon à pouvoir gérer les bénéfices et les limites de i'approche. 
Enfin, Pexpérience des praticiens et organisateurs d'approche ou de modules ~snoezelen,, 
permet de rassembler et d'blaborer des outils matériels et des compétences techniques dont 
la connaissance ne peut qu'accéléreret mieuxgarantir la démarchedeceuxqui se lanceraient 
dans le développement d'un modute ou chercheraient simplement à amefiorer leur envi- 
ronnement. 

4. Faut-if concevoir et organiser une formation globale et spécifique à l'approche 
«snoezelen» ? 

Une telle perspective me semble rencontrer des limites qui, dans l'état actuel de ma 
réflexion suffisent à me faire reculer. Tout d'abord, une telle formation engloberait des savoir- 
être et des savoir-faire qui sont déjà développés ailleurs, notamment dans des formations 
générales de base moins spécifiques; il y aurait donc double emploi, risquede perted'énergie 
et d'intérêt pour les participants ayant déjà investi dans ces savoirs. En fait, rapproche 
ccsnoezelen* gagnera à être intégrée dans la vie quotidienne des personnes handica*~, 
ce qui risque d'être difficile si la démarche est monopolisée par des personnes qui auraient 
la réputation de s'c3tre spécialisées et réclameraient un statut particulier garanti dans un 
fonctionnement institutionnalisé. Il faut aussi rappeler que rapproche <~snoezelen~ est une 
démarche résolument ouverte sur la personne dans son identit6 propre, sur tout ce qu'elle 
permet de découvrir de celle-ci et plus spécialement tout ce qu'elle permet de découvrir avec 
elle. Ceci implique que cetteapproche ne soit jamais enfermée dans des savoirs définitivement 
déterminés. 
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5. Conclusion. 

Compte-tenu de toutes ces réflexions, il me semble actuellement opportun d'organiser 
di~rsesunitésdefomationspasnécessairementcoordonnées,dont laspécrficité asnoezelenn 
rthiderait dans une présence résolue de l'esprit à travers des contenus divers pas 
obligatoirement spécifiques. Les objectifs de telles sessions viseraient certains savoirs utiles 
à l'approche et vis-à-vis desquels un regard spécifique justifierait une démarche propre. II 
s'agirait d'offrir à quiconque souhaite s'imprégner de l'esprit *snoezelen** et se donner des 
repères et outils utiles, des occasions d'évoluer personnellement dans le sens propos4 et 
dtint&rer certains savoirs pas nécessairement spécifiques mais envisagés dans le cadre de 
l'approche esnoezeten*. Une telle perspective se veut non concurrentielle mais plutôt 
complémentaire d'autres formations non spécifiques mais toutes aussi utiles et souvent pr6- 
requises. 
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Aspects éducatifs liés a la prise en charge de 
l'enfant et de l'adolescent polyhandicapés sévères 

Professeur Jean-Jacques Detraux* 

L'éducation de i'enfant et de l'adolescent avec polyhandicap est un defi permanent. Cette 
personne nous renvoie constamment à une image de nous-mêmes qui est à la limite du 
soutenable. Dès lors, vouloir aborder la question d'une éducation possible, c'est-à-dire se 
demander comment nous pouvons nous instituer éducateur (que I'on soit parent ou 
professionnel) face à cette personne ne peut se résumer à quelques considerations 
techniques ou quelques principes généraux. 

Agir comme éducateur suppose que I'on reconnaisse l'autre comme une personne, douée 
d'une autonomie psychique, et pouvant exprimer des choix, possédant un langage et devant 
être respectée dans son désir. 

Agir commeéduwteur suppose aussi que i'on se fixe un projet - projet de vie (en particulier 
de vie sociale : comment voyons-nous i'accueil futur de ce jeune enfant polyhandicapé 
comme adulte quelque part dans notre soci&té), projet éducatif et thérapeutique ensuite. En 
d'autres termes, il nous faut nous interroger sur notre capacité à imaginer un futur possible 
pour cet enfant. 

Agir comme éducateur suppose que I'on dégage des objectifs opérationnels et que I'on se 
donne des moyens (les deux devant être liés) en terme de matériel et bien sûr de ressources 
humaines. 

*Psychopédagogue, Professeur aux Universitésde Bruxelles et de Liège - Directeur du centre d'Étude 
et de Formation pour  éducation Specialisée CEFES ULB - Bruxelles (Belgique} 
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Agir en éducateur suppose que I'on pense en particulier à créer à tout moment une 
p3ssibilité de se décentrer par rapport à ce ((corps à corps,, épuisant qui se transforme très 
rapidement en une routine de soins, pour garder cette protection ultime contre ce sentiment 
d.impuissance, d'échecs répétés, d'absurdité ... La formation, système offrant un lieu de 
parole et bien bvidemment un ensemble d'informations, est un moyen de se décentrer. Mais 
dans le cadre même du système familial, ou dans le cadre institutionnel, il nous faut mettre 
et> place des moyens variés destinés à prévenir cette .rupture,,. 

Agir en éducateur suppose que I'on s'applique au niveau professionnel à créer une 
approche pluridisciplinaire, voire transdisciplinaire, avec une certaine polyvalence des rdles 
et une organisation du groupe, avec un  conducteur,, et des aides, l'une pour les situations 
d'~rgence, l'autre pour une approche très individualisée et ponctuelle de chaque enfant. Cette 
transdisciplinarité est un travail en soi et demande que l'on y consacre du temps. 

Agir en éducateur supposeenfin que l'on crée un partenariat entre parentset professionnels, 
pciur permettre une compl4mentarité des savoirs et une continuité de l'activité éducative, et 
favoriser ainsi une cohérence de l'action autour de l'enfant. La création d'associations 
regroupant parents et professionnels, telle que celle que nous avons créée en 1987 en 
Belgique, devrait permettre l'apprentissage de ce partenariat. 

Dct qui parlons-nous ? 

Sans m'étendre longuement sur des définitions, je voudrais préciser ma perception du 
poiyhandicap. Madéfinition est uneatteinte massive et pr&oce, associanttoujours déficience 
mentale sévère et trouble moteur, et parfois d'autres déficiences (déficience sensorielle, 
épilepsie, etc...). Cette atteinte conduit à une restriction extrême de l'autonomie, II me semble 
que? le polyhandicap se révèle progressivement dans cette expression multiple. 

POUT approcher le sujet atteint d'un polyhandicap sévère, il faut adopter une hypothèse 
stnicturale et donc considérer qu'il s'agit d'une structure spécifique et non d'une simple 
*addition de d6ficiences~. Cette définition amène à défendre une approche globale de la 
personne polyhandicapée, approche qui ne peut donc en aucun cas se traduire par une 
adc ition d'intewentions therapeutiqueset ~ucativesauxquelles le fonctionnement institutionnel 
conduit trop souvent. 

Plfin d'imager cette définition, j'aimerais prendre pour exemple le sigle de l'AP3 (Association 
de Parents et de Professionneis autour de la Personne polyhandicapée). 

ici Los0 M 3  

"Assotlotion de parents et de 
Professionnels de Polytranditapésn 

Sibge social : 
Rue de  l a  croix d e  M a l t e ,  25  
1400 Nivelles - T4I. 0671 84 03 48 
Compte bancaire 210-0363730-32 
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II faut l'imaginer sous la forme d'un disque en mouvement au centre duquel on a placé au 
préalable quatre jetons. Ceux-ci, sous t'effet de la force centrifuge, vont s'écarter du centre 
à une distance variable et vont indiquer, au moment où le disque s'arrête, un état particulier 
et original des quatre domaines que sont l'intellect, le moteur, Souïe et la vue. 

Les points de repères 

L'approche de l'enfant multihandicapé doit se faire dans la dynamique de son développe- 
ment, en pensant que les différentes déficiences interagissent entre elles et que des systémes 
de rééquilibrage peuvent donc s'installer. Cette approche suppose que l'on tienne compte 
aussi de facteurs environnementaux et des expériences sociales de l'enfant comme on le fait 
pour tout autre enfant. P. Mitîler oppose cette perspective dynamique et intégrative à celle 
statique et normatrice qui consiste à faire la description de l'état d'un enfant sous le plus grand 
nombre d'aspects possibles, de faire te recensement de ses déficits et capacités restantes, 
le tout &tant apprécié par rapport aux performances de I'enfant tout-venant. 

il faudratout d'abord assurer un bien-être physique minimum à la personne pokhandicapee 
avant ~(d'attaquer~~ des situations d'apprentissage (cf. les travaux de F. Svendsen, Georges- 
Janet et de l'équipe du CESAP). 

En construisant une situation d'apprentissage, il s'agit de s'interroger sur l'établissement 
d'une relation et d'une communication avec i'enfant, et ce des le plus jeune age, tant entre la 
mère, le pére, l'entourage et Senfant polyhandicapé qu'entre le professionnel et l'enfant 
polyhandicapé. En effet, tout être humain ne développe une capacité de raisonnement qu'à 
travers un processus d'achanges, Rien n'autorise àaffirmerque le développement de l'enfant 
polyhandicapé ne &pond pas aux mêmes lois de base en ce qui concerne I'apprentissage. 
Face à des enfants qui n'espérent rien de ta vie, qui ne manifestent qu'une ébauche 
d'expression, qui se limitent à des comportements st6réotypés ou que nous considérons 
comme tels, comment trouver une voie pour entrer en relation avec eux ? 

Ma collaboratrice, F, Quertimont, enseignante, propose plusieurs approches : 
Partir de ce que fait I'enfant, et se placer dans le rôle d'imitateur de l'enfant pour établir le 

contact. 
Introduire des gestes parallèles et faire ensemble deux mouvements différents l'un à la 

suite de I'autre pour renforcer le comportement d'imitation et la structuration dans le temps 
et l'espace. 

Utiliser des objets concrets et «r6els>, pour communiquer, et en faire ainsi des médiateurs. 
S'exprimer par gestes ~natureis* mais aussi soit par des gestes conventionnels, soit par 

i'intemédiaire d'images ou de symbofes. 
Favoriser la communication des enfants entre eux, en les plaçant à proximit6 les uns des 

autres, dans une position confortable et en faisant varier I'orientation de leur corps. 
Utiliser, le moment venu, les possibilités offertes par les technologiques, soit en demandant 

à la machine ou au cahier de gérer des interactions avec l'enfant (en les amplifiant par 
exemple), soit plus directement en utilisant la machine comme interface de l'échange (ce qui 
suppose une série d'étapes dans l'apprentissage). 

Concentrer ses efforts sur l'acquisition d'un ouilnon exprimé de manière suffisamment 
compr4hensible pour t'entourage immédiat en sachant que l'apparition du non créera une 
rupture dans un équilibre relationnel vécu par ailleurs comme précaire. 

L'analyse des modalités $interactions entre enfants polyhandicapés et professionnels ou 
parents adémontréque la communication se dérouie davantage à un niveau infra-verbal. Les 

140 COLLOQUE POLYHANDICAP - GINQUIÈME SESSION 



enfants et adolescents polyhandicapés ont des capacités à prendre des initiatives dans le 
cadre de l'interaction. II apparait cependant nécessaire que l'éducateur prenne conscience 
de l'ensemble des modalités (forme et contenu) de ses interactions avec I'enfant handicapé 
afin de laisser à celui-ci de réelles possibilités de prendre une initiative dans le contact. 

II serait cependant déplacé de faire des bilans définitifs et la vigilance face aux régressions 
et récupérations imprévisibles doit être constante, mais, en tout état de cause, il faut garder 
uqe obligation de moyens et tenter d'opposer un dynamisme à la passivité de I'enfant. 

A tout moment, il faut considérer I'enfant comme un sujet et non comme un objet de 
traitement. En particulier, il faut respecter les phases de transition enfance/adolescence/âge 
adulte. Ceci suppose la reconnaissance dans les faits du statut différent de chacune de ces 
ptiases, en particulier pour le matériel utilisé, le rythme des journées, la liberté du choix, etc ... 
A cet égard, des ruptures (changement institutionnel) sont souhaitables ... apres une 
minutieuse préparation. 

Afin de favoriser les apprentissages, l'entourage doit tirer parti au maximum de toutes les 
ressourcesde I'environnementfamilial, scolaire, culturel, etc ... pour amener I'enfant àéveiller 
scn intelligence en le considérant au niveau sensori-moteur. 

Pour cela, l'action se fera selon deux axes principaux : 
L'éveil des sensations (vue, ouïe, toucher, etc ... ) en vivant avec I'enfant ses ((découver- 

te:;>,; Une mise en situation dans laquelle I'enfant pourra, ne fusse qu'un peu, être acteur et 
agir sur I'environnement et où il aura la possibilité d'exprimer ses désirs. 

.La création d'un cadre structuré est nécessaire, pour pouvoir y mettre en scène des 
situations adaptées aux capacités réelles de la personne, répétitives et prévisibles (structu- 
rées dans le temps et l'espace), variées (approche multisensorielle, qui ne consiste pas à 
donner à I'enfant une multitude de sensations en même temps mais bien à rendre présentes 
dails l'environnement différentes sources de stimulations potentielles, dans des registres 
différents), intégrées à la vie quotidienne (repas, toilette, etc ..., où prendre le temps est une 
din:ension essentielle que nous apprend I'enfant polyhandicapé), toujours verbalisées 
(accentuation du lien entre le moteur et le verbal). Cependant, il faudra éviter la surstimulation 
qui peut être source de souffrances pour I'enfant. 

Conclusion 

Construire un projet éducatif pour I'enfant ou l'adolescent en situation de polyhandicap et 
mener ce projet au quotidien est, tant pour les parents que pour les professionnels, une 
vér~able entreprise dont l'issue est plus qu'incertaine. Mais elle doit être tentée. Renoncer 
serait en effet nier l'humanité de I'enfant mais également la nôtre. 

Aujourd'hui, nous disposons de quelques pistes pour conduire ce projet, mais ne nous 
mé~~renons pas : il ne s'agit pas tant de méthodes que d'approches voire d'une philosophie 
d'approche de ces personnes qui, nous devons le reconnaitre, nous poussent dans nos 
derr iers retranchements. Mais il serait absurde d'envisager cette démarche comme une 
~~mis:sion suicide. ou une espéce d'apostolat. Pour le professionnel, il ne s'agit pas 
simplement d'aimer ces enfants mais bien de se donner une obligation de moyens. La 
crC!a:ion d'un réseau européen d'échanges doit y contribuer. 
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La prise en charge de l'enfant profondément 
polyhandicapé en externat 

Josette Cornaz* 

If n tant que praticienne, je vais d'abord vous exposer succinctement une expérience de 
prise en charge d'enfants profondément polyhandicapés dans un externat de Suisse 
Romande, puis évoquer les différentes actions menées en Suisse Romande de façon plus 
gériérale. 

i.'extemat dans lequel je travaille en qualité de responsable d'une unité d'une dizaine 
d'enfants profondément et sévèrement polyhandicapés est la Fondation Renée Delafontaine, 
du riom de sa fondatrice, aujourd'hui à ta retraite ; celle-ci a voulu la création d'une école 
spévialisée dans la prise en charge d'enfants mentalement handicapés. Actuellement, la 
Fondation Renée Delafontaine comporte, dans son secteur pour adultes mentalement 
handicapés, environ 80 travailleurs, accueillis en externat dans des ateliers d'occupation ou 
de production limitée. 

Dans le secteurenfants, situédans la périphérie lausannoise, viennent environ 120enfants 
ou jrunes ; ils sont répartis d'une part selon leur âge (secteur préscolaire, scolaire ou 
préfixmation professionnelle), et d'autre part selon le type de prise en charge : adaptée aux 
problèmes liés à la psychose déficitaire, au polyhandicap, ou au développement de 
l'autonomie pour les enfants dits éducables sur le pian pratique. Dans les deux secteurs 
~~po~/handicap>~ (à savoir celui d'âge préscolaire, où les enfants ont de 3 à 4ans jusqu'à 8 ans, 

* Fondation Renée Delafontaine - 1052 t e  Mont sur Lausanne (Suisse) 
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et celui d'âge scolaire, où les enfants et jeunes ont de 8 à 18-20 ans), on compte actuellement 
une vingtaine d'enfants sévèrement ou profondément polyhandicapés. 

Je précise à ce stade que pour définir le polyhandicap, nous avons repris la définition 
ahandicap grave à expressions multiples avec restriction extrême de l'autonomie et défi- 
cience intellectuelle sévères,, et que par polyhandicap profond, nous entendons que rage de 
développement global se situe au-dessous d'une année ; au-dessus, nous parlons de 
handicap sévère. 

La vocation initiale de la Fondation Renée Delafontaine est donc d'offrir un enseignement 
adapté aux enfants mentalement handicapés; par conséquent, lamajorité deses intervenants 
sont des enseignants spécialisés. Dès 1986, une augmentation relative des demandes 
d'admission pour des enfants profondément ou sévèrement polyhandicapés a fait apparaître 
la nécessité d'une réflexion sur leur prise en charge spécifique afin de répondre au mieux à 
leurs besoins. De cette réflexion est née un document, débouchant sur fa mise en place de 
diverses mesures. Les statuts de la Fondation Renée Delafontaine stipulent que f'on ne peut 
refuser l'admission d'un enfant en raison de la gravité de son handicap ; avec l'arrivée 
d'enfants polyhandicapés, la seule limite qu'elle s'est fixée est celle de soins médicaux trop 
poussés. 

La Fondation Renée Delafontaine était une institution peu médicalisée, et il a fallu ainsi 
introduire les notions suivantes : . les soins existentiels : nursing, mais aussi attentions aux problèmes d'hydratation, 
constipation, grande fatigabilité, whme particulier de veilie/sommeil, comitialité ; ces soins 
sont effectués, comme I'a rappelé madame le docteur Georges-Janet, non comme des actes 
purementtechniques, mais dans un contexte relationnel et affectif, chaleureuxetempathique ; 

.la prise en compte des troubles moteurs : collaboration avec les physiothérapeutes (en 
France, les kinésithérapeutes) formés au concept Bobath, pour les postures, mobilisations, 
changements de position et utilisation des moyens auxiliaires individuels ; 

.la collaboration avec un médecin spécialiste des problèmes liés à l'infirmité motrice 
cérébrale, et rengagement de quelques personnes de formation paramédicale ; 

.la sensibilisation aux troubles sensoriels, particulièrement la déficience visuelle (en ce 
domaine, les travaux du professeur Bullinger à Genève sur l'interdépendance du dévelop 
pement moteur et visuel, ainsi que des notions telies que vision focale et périphérique, nous 
ont été particulièrement utiles) ; 

.enfin, l'accompagnement d'enfants présentant une atteinte régressive : ceci implique 
qu'il faut faire face au non-progrès des enfants, a leurs graves fluctuations de santé pouvant 
aboutir à la mort. 

Ces notions peuvent paraître banales, mais elles représentent un changement important 
au sein de I'institution dans les objectifs de prise en charge, et en modifient t'image tant interne 
qu'externe. 

Sur le plan pédagogique, l'organisation institutionnelle prclvoit une synthèse annuelle pour 
chaque enfant ou jeune, réunissant les intervenants concernés par sa prise en charge, et 
débouchant sur un projet psychoNdagogique individuel. Cette façon de faire est reprise pour 
les enfants et jeunes polyhandicapés, en adaptant les priorités leurs besoins : confort et 
soins, stimulations, acquisitions partielles ou maintien des acquis, en tenant compte de leur 
intérêt ou de leurs manifestations de plaisir. Le programme de chaque enfant comprend : 

.des activités de stimulation basale : nous ne pouvons que nous inspirer de cette 
approche, dans la mesure où nos locaux ne nous permettent pas l'installation de tout le 
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matériel spécifique que nous souhaiterions ; 
.des changements de positions et mobiiisations fréquents ; c'est aussi l'occasion de 

sttimutations corporelles sous différentes formes, pour redonner à l'enfant la notron de son 
corps et de ses limites corporelles, dans une visée psychoaffective ; 

.des activités dans un but de socialisation : repas, coliations avec d'autres groupes 
c''enfants, fetes, anniversaires ou sorties à l'extérieur, et aussi, même si elle est limitée, 
participation aux actes de la vie quotidienne ; 

.de la physiothérapie (en général 2 séances par semaine), et une séance en piscine par 
semaine. 

ha formation des groupes est en général de quatre enfants : deux sévèrement et deux 
profondément polyhandicapés. Le taux d'encadrement est d'un intervenant pour deux 
eqfants. 

Un autre aspect important de cette prise en charge est celui de la relation et de fa 
cc~mmunication. Sur le plan de la relation, nous tenons à les considéreravant tout comme des 
enfants ou des jeunes, ayant certes de graves troubles, mais ayant leur propre personnalité, 
le~rs désirs, leurs préférences ; nous veillons à respecter leur rythme, leur lenteur, à positiver 
le~rs potentialités. Sur le pian de la communication, nous sommes attentifs au décodage de 
le ~ r s  indices non verbaux, I'accès à la parole et bien souvent aux moyens substitutifs ne ieur 
étant pas possible ; ii faut toutefois dans le décodage desdits indices garder une dose 
in- portante de lucidité afin de ne pas dévier vers des interprétations erronées, pouvant aboutir 
rl l'imagination quant aux contenus possibles. Toute cette prise en charge doit être à la fois 
assez ritualisée pour favoriser les reperes spatio-temporels, et à la fois assez souple et 
faritaisiste pour ne pas devenir rigide et monotone. L'humour, avec et autour de ces enfants, 
es: bienvenu, il permet d'alléger une atmosphère parfois burde par une mise àdistance. Enfin, 
il s'agit lorsque ces enfants grandissent d'adapter notre attitude Ei leur âge reel, meme si leur 
âge de développement varie peu. 

An dernier aspect important est celui de la relation avec tes parents : du fait de l'externat, 
les contacts sont réguliers, par des notes ou par téléphone. Une relation de confiance est 
indispensable et s'établit au départ par de fréquentes rencontres. Au fil du temps, les 
entrevues sont l'occasion de faire le point sur l'enfant, souvent de restituer la gravité du 
haridicap, de discuter des espoirs raisonnablement envisageables ou pas, ainsi que 
d'eilvisager l'avenir : à quel moment la famille ne peut plus assumer I'enfant en externat, 
auc uei cas il faudra l'aider &envisager i'internat, ou quelle solution choisir à l'âge de sortie (1 8- 
20 ans). L'objectif de ces rencontres est d'éviter la disqualification pour aboutir à la validation 
mut~elle parents-professionnets. En conclusion, on peut dire que le mot-clé de cette prise en 
chapge est le respect : respect de i'enfant et de ce qu'il représente, respect des parents et de 
leurs choix. 

Asrds ce tour d'horizon sur ta prise en charge que nous effectuons pour les enfants 
polyhandicapés, je voudrais brièvement évoquer notre projet de construction. Nos locaux 
sont mal adaptés, et deviennent exigus au vu de l'augmentation globale du nombre d'enfants 
dans l'institution. Nous projetons donc la construction d'une annexe aux locaux existants, et 
atter>dons actuellement les premières autorisations. Même si ce projet ne devait pas se 
réaliser, il nous aura permis de réfléchir aux aménagements que nous souhaiterions mettre 
en p ace, de visiter d'autres institutions et de connaître ainsi différentes façons de travailler. 

Pour terminer, je vais évoquer succinctement la situation en Suisse Romande, ainsi que 
le Gr~upe Romand sur le polyhandicap profond. 
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En Suisse Romande, et en Suisse d'une façon plus générale, les personnes profondément 
polyhandicapées sont parfois accueillies dans des institutions spécialisées dans la prise en 
charge des personnes présentant un problème d'infirmité motrice cérébrale, mais le plus 
souvent dans les institutions pour personnes mentalement handicapées. Toutes ces derniè- 
res n'acceptent pas les personnes profondément polyhandicapées, pour diverses raisons. 
Celles qui les accueillent, que ce soit en internat ou en externat, s'inspirent globalement du 
même type de prise en charge que celui de la Fondation Renée Delafontaine, allant parfois 
jusqu'à l'appliquer dans sa totalité. La stimulation basale par exemple est très répandue ; elle 
se pratique soit dans chaque unité de vie, soit dans des locaux ((centraux,, aménagés à cet 
effet. Toutefois, des différences en terme de taux d'encadrement en personnel existent : en 
effet, si la situation privilégiée d'école spécial iséequeconnaît la Fondation Renée Delafontaine 
lui permet de bénéficier d'un taux d'encadrement de un intewenant pour deux enfants ou 
jeunes polyhandicapés - seul le canton de Genève connaît un taux encore plus privilégié d'un 
intervenant pour un enfant ou jeune polyhandicapé -tel n'est pas encore le cas de la majorité 
des institutions. En conséquence, et indépendamment de la formation, de la compétence et 
de la bonne volonté des intervenants, la prise en charge est naturellement moins intensive. 
D'une manière générale, les équipes de prise en charge sont pluridisciplinaires ; si la vocation 
initiale de l'institution était médicale, du personnel éducatif a ét6 engagé, et inversement. 
Enfin, on constate que les institutions accueillant les personnes polyhandicapées ont peu de 
places disponibles, principalement en internat. 

Quant au .Groupe Romand sur le polyhandicap profond., dontje suis t'actuelle répondante, 
c'est un groupe informel d'une dizaine d'intenrenants, praticiens auprès de personnes 
profondément polyhandicapées, de formations diverses. Nos objectifs sont multiples : 

.créer une réflexion commune sur le plan romand visant à améliorer la prise en charge de 
personnes profondément polyhandicapées ; 

.nous tenir informés de nos expériences, essais de prise en charge particulière ; 

.nous tenirau courant des éventuels cours, exposés, ouvrages paraissant dans fedomaine 
du polyhandicap ou pouvant s'yrapporter ; 

.le cas échéant, susciter l'organisation de cours, d'exposés, etc ... ; . participer à des congrès, des séminaires traitant du polyhandicap profond ; 

.partager notre vécu du travail quotidien auprès de cette population, échanger nos points 
de vue sur nos conditions de travail, etc ... 

Cette cellule de weille* est, pour nous, un moyen supplémentaire pour une meilleure 
adaptation des institutions d'accueil pour les enfants et jeunes personnes polyhandicapées. 
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Sixième session 

- Communication et troubles majeurs de l'expression orale : 
evaluation, moyens de prise en charge 
Dr. D. Truscelli 

- La prise en charge du polyhandicap acquis 
Dr, A. Barois, B. Estournet-Mathiaud 

- Troubles sphinctériens chez les enfants polyhandicapés 
Dr. M. L. Moutard, G. Robain 

- Spasticite, mouvements anormaux : aspects pharmacologiques 
et therapeutiques 
Dr. L. Lacomblez, E Bavoux 





Communication et troubles majeurs 
de l'expression orale : évaluation, 

moyens de prise en charge 

Docteur Danièle Truscelli* 

.On ne peut pas, ne pas communiquer !M (i? Watzlawick) 

Polyhandicap ou handicap extrême, la définition est hésitante concernant les IMC sans 
possibilité mécanique d'expression orale. II s'agit d'une proportion peu importante parmi les 
IMC à qui l'on reconnaît une conservation des capacités mentales malgré une infirmité très 
sévére. Notre objectif est de montrer ce que le quotidien peut apporter comme réflexion sur 
leur évaluation et prise en charge. Cette réflexion s'appuiesur une expérience multidisciplinaire 
de plusieurs années : un septième de notre effectif régulier (5 sur 35 environ) et entre 2 et 3 
pour-cent de consultants répondent à ce déficit particulier. Le plus souvent, ce sont les 
athhtosiques victimes d'anoxie néonatale à terme qui ont remplacé les séquelles d'ictère 
nuclBaire de l'époque ancienne où le traitement des incompatibilités sanguines foeto- 
matarnelles n'était pas réglé. 

Évaluation 

Ei le est l'affaire de tous et des parents en particulier. Leur interrogatoire est primordial, il sera 
conf rmé ou nuancé par l'observation de l'enfant en milieu éducatif, les données de l'histoire 
persmnelle, de l'évolution du sujet. Trois étapes sont indispensables : l'examen médical, 

*Service de rééducation fonctionnelle neurologique - Hôpital Parrot-Bicêtre - 94275 Kremlin-Bicêtre 
Cedex 
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psychologique et orthophonique. II convient de souligner ici encore I'importance du rôle d'une 
équipe pluridisciplinaire pour favoriser une étude clinique convenable. Certains médecins 
désemparés devant ces malades trop raides et trop mous à la fois, voient que le contact peut 
changer profondément si la situation n'est plus chargée d'angoisse, de maladresse et 
d'inconfort par le jeu des compétences des rbeducateurs à ses côtés. 

L'examen médical 

II est tout à fait possible actuellement, dans les nouvelles approches neurologiques de 
I'enfant, de vérifier les raisons neuromotrices qui vont conduire le sujet à l'absence de parole 
articulée ou à une parole inintelligible. Dans cette perspective, il convient d'apprécieries points 
négatifs : les contractions involontaires qui vont parasiter toute la motricité bucco-pharyngo- 
faciale et la régulation diaphragmatique, les troubles praxiques bucco-faciaux qui peuvent 
s'ajouter aux troubles de la motricité primaire ou apparaître comme les plus importants. Mais 
il faut aussi prendre en compte les points relativement positifs en situation rééducative 
correcte : fes quelques possibifités de contrôk volontaire que I'enfant est encore capable de 
mobiliser (possibilité de souff le, de maintien postural des lèvres ou de la langue, enchaînement 
postural). II est parfois possible de constater une dissociation automatico-volontaire des 
mouvements de bouche au profit de l'automatique, ce qui par ailleurs explique que l'enfant 
boit mieux et s'alimente mieux si la faim ou la soif sont tout à fait impérieuses. 

Ce tableau d'atteinte de la sphère bucco-faciale et respiratoire fait partie d'un tableau 
d'extrême gravité neurologique portant sur l'axe corporel et les membres. 

Bien avant qu'il ne devienne l'obstacle à la parole, if s'est traduit par des difficultés à 
I'alimentation, ta mastication, la déglutition, a provoqué des rejets, des fausses routes, des 
complications pulmonaires infectieuses, une dénutrition parfois. Le bavage souvent important 
a ajouté un désagrément supplémentaire au quotidien. Cenfant adopte dans la majorité des 
cas des positions vicieuses de tenue de tête avec protusion de tangue et ne peut assumer à 
lui seul les redressements correcteurs de l'axe corporel, ne peut tenir assis par lui-meme et 
ne peut tenir debout sans recevoir une aide importante. C'est dire que les installations 
adéquates doivent être mises en place au plus tôt pour pouvoir juger des possibilités restantes 
de i'enfant dès que son maintien est corrigé. Mais [e rôle du médecin est aussi de vérifier que 
I'enfant n'a pas de réalisations par trop irrégulières pouvant faire craindre la survenue de 
crises ou d'équivalents épileptiques, peu clairs, au sein du tableau neurologique. t e  médecin 
devra vérifier le plus tôt possible, au besoin avec un spécialiste, i'état auditif et visuel ; trop 
souvent, dans des pathologies motrices très lourdes, envahissant la scène au premier plan, 
i'état sensoriel est négligé. Quel que soit I'âge de I'enfant, pour parvenir à définir le râle exact 
de l'atteinte motricedans I'absencede parole, il faut se plierà un examen minutieux, le rép6ter 
si nécessaire et le placer dans le contexte gtobal du développement. Cette démarche est 
indispensable si l'on veut, à court terme, se risquer à émettre un pronostic. En effet, !es effets 
de la maturation générale, l'exercice rééducatif, un meilleur contrôle du souffle sont des 
facteurs qui peuvent amenercertains enfants mutiques ou inintelligibles à prononcer des mots 
entiers à peine déformés vers l'âge de 6-7 ans, cela dans des conditions optimales 
d'installation physiquement favorable et avec une farouchevolonté des'exprimer. Certes, ces 
performances inattendues ne sont pas renouvelables facilement, mais elles provoquent un 
regain d'espoir sur un développement possible du langage parlé. Le plus souvent, de 
nouveaux mots ou segments de mots seront entendus, jalons précieux pour interpréter la 
communication (<codée» ou la lecture jusque là silencieuse, mais lorsqu'il s'agit de phrases, 
on en reste à des constructions trés simples voire rudimentaires, quel que soit l'âge du sujet. 
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Dans d'autres cas, le sujet reste rnutique mais développe des vocalises expressives, ou 
c uelques phonêmes très déformés, bien difficiles à déchiffrer. 

L'examen psychologique 

Cet examen est absolument indispensable pour évaluer la qualité de la relation et de la 
communication, mais aussi pour tenter de répondre à la question de la conservation des 
aapacités mentales. D'emblée, on peut dire que I'enfant de moins de 3 ans, sans production 
octle et très infirme, est un cas qui peut décourager les meilleurs psychologues à se lancer 
dans une approche de type psychométrique en raison des risques d'erreurs. Si1 se dégage 
bien cliniquement une impression de handicap moteur grave, contrastant avec une vivacité 
dc? regard et une interaction de qualité avec une manifestation de plaisir ou déplaisir, la 
passation de tests reste délicate et soulève des réserves liées au handicap. Elle n'est guère 
réalisable sans intermédiaire, tierce personne ou aides techniques, ou questions posees au 
st jet pour valider les réponses. Jusqu'à l'âge de 2 ans, 2 ans et demi, il s'agira avant tout de 
tester l'enfant aux moyens d'épreuves de désignation d'images selon des modes divers. Les 
plus simples sont le regard ou le code oui-non utilisé par la famille. On peut recourir à des 
systdmes par interrupteurs servant à déclencher des opérations de balayage lumineux et 
pezmettant des arrêts sur la réponse souhaitée (cette méthode n'est possible que si I'enfant 
a atteint l'âge mental de 2 ans et demi). La notion de pareil-pas pareil (4 ans d'âge mental 
environ) permet de passer le test de Columbia. On peut ajouter qu'il n'est pas prédictif en 
terme de Q.I. car les notes qui sont données aux jeunes enfants concernent la résolution de 
prr:blèmes relativement faciles. Enfin les épreuves récemment informatisées que nous 
utilisons dans le service, les EDE1 (Échelle Différentielle d'Efficience Intellectuelle) permeaent 
de juger des capacités de classification et d'analyse catégorielle. Ces tests sont intéressants 
car ils donnent une idée des processus intellectuels suivis par les enfants. Certains dont les 
prerniers résultatç au Columbia étaient encourageants ont largement échoué aux deux 
épreuves, montrant ainsi leur difficulté à prendre en compte plusieurs indices pour trouver la 
soliltion logique. 

(23s constats permettront-ils d'expliquer les échecs à l'apprentissage de la lecture et de la 
dictee ? Ces épreuves, très bien réussies par une petite fille de 8 ans considérée comme très 
hardicapée au plan moteur et au pian mental, ont permis de rectifier les premières 
appréciations et de redonner une orientation éducative et scolaire avec aménagements et 
d'expliquer les troubles du comportement par inadéquation éducative. 

hlais l'ensemble de ces épreuves, appliquées selon l'âge, représente un immense travail 
de patience et d'objectivité. Trop souvent la tentation est grande de surcoter les résultats 
malgré les réponses hésitantes et ce à cause de l'aide à outrance que rbclame le handicap. 
Les épreuves standardisées, même les plus simples, ne doivent pas faire oublier de 
questionner les parents sur les aspectsde la communication non verbale qui représentent un 
bon:émoignage du développement de I'enfant. II s'agitdes échangesde sourires, de rires aux 
écla:s ou de pleurs dans les interactions, de la recherche de la saisie par la bouche si les bras 
sont ilipuissants à prendre, de la rotation de la tête et des yeux vers la source sonore ou à 
l'appel du prénom ou du surnom, des moues évocatrices si la mère met un manteau sans en 
mettee un à I'enfant, de la recherche des objets tombés par le jeu du regard, etc ... La 
désisnation par le regard des objets nommés et des personnes, plus tard des images et enfin 
le code oui-non viendront compléter toute cette enquête qui situe I'enfant dans sa totalité. 

Er fin l'examen psychologique approfondira la qualité relationnelle, les frustrations de 
I'enfant vis-à-vis de l'exercice de sa sensori-motricité, la façon dont le jeu symbolique, ici très 
entra&, peut néanmoins se mettre en place et être retraduit par i'entourage. Je citerai ici le 
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travail qui a été fait avec les jeux informatisés, en particulier ciordithé$tre,> qui permet à des 
enfants de plus de 5 ans de mettre en scène avec une économie de moyens physiques, les 
acteurs et les décors d'une petite pièce de théâtre et de faire se déplacer les personnages. 

t'examen orfhophonique 

L'examen de I'orthophoniste va se trouver etre de deux ordres, celui du linguiste strict et 
celui du juge de la charge affective qui agit à i'insu du sujet dans son besoin de communiquer, 
de I'objet à communiquer et des groupes où l'on communique. L'étude de la compréhension 
du langageest ici très difficile, les risques d'erreurs sont grands. L'enfant serasurtout interrogé 
sur son lexique, sondé par la désignation des images (par le poing, la licorne ou le code oui- 
non), à partir de mots prononcés par l'examinateur : Jes tests de syntaxe sont aussi employés 
pourvérifier la compréhension fine de ta grammaire. La pragmatique est jugée sur la mimique, 
l'intensité des mouvements à certains énoncés, I'émotivité etc ... Le deuxième niveau de 
Sexamen est en fait une réflexion du milieu éducatif dans son ensemble, confronté au discours 
des parents. Certains auteurs pritconisent même fa nécessité de se rendre à leur domiciie 
pour juger de la réalité de la communication, de I'interprétation des sentiments et de la 
satisfaction des besoins essentiels de I'enfant. Il est de toute façon classique d'entendre des 
familles dire qu'elles comprennent très bien les enfants, qui pourtant ne prononcent pas un 
mot. Un autre travail concerne les orthaphonistes, celui le moment venu (ce moment est 
d'ailleurs bien difficile à choisir) de collaborer & l'action pédagogique ; les capacités à 
I'apprentissage de fa lecture, puis de la dictée sont difficiles à prévoir, font discuter des 
méthodes h employer et des modatités des supports informatises. La discussion restera 
ouverte ici ... 

Synthèse 

Le grand risque pour ces handicapés extrêmes est la trahison de fenvironnement. La 
qualité de Ifenquate qui sera faite auprès d'eux est donc liée à !a façon dont les instaflations 
dans lesquelfes on les examine sont bonnes ou non. La transmission des signaux est 
complètement différente si I'enfant sent devant lui des gens qui lui livrent leur confiance et se 
mettent dans des conditions de disponibilité à S4coute d'un message non parlé, qui 
naturellement comporte une part de flou, de non-spécifique. Les risques d'erreurs sont tels 
que toute 4valuation nécessite plusieurs examens et des réunions renouvelées du milieu 
éducatif. 

Mais il y a d'autres partis pris qui vont jouer un raie très ambigu dans fa prise en charge : 
II est classique de dire que I'enfant comprend le langage de chacun, donc il ne lui manque 

que la parole ; si 13nstrument est brisé, on peut préparer te sujet à accepter une prothése de 
communication qui visera à réparer te manque : prothése simple ou sophistiquhe. 

11 est classique aussi de dire que, t'enfclnt sachant traduire par signaux convenus, sa 
mimique, ses besoins, ses émotions, ses bonheurs et malheurs, on peut donc tui donner des 
codes d'images, de pictogrammes ou d'idéogrammes qui vont ie préparer à orgatiiser son 
langage au plan sémantique et syntaxique. 

La substitution du langage parle (impossible) par un code pius ou moins imagé, n'est pas 
une affaire aussi simple qu'il y parait aux premiers essais. Un nombre important d'échecs 
relatifs liés à I'utilisation des codes mdrite réflexion. Enfin, le probleme des appmntissages 
scolaires de la lecture et de I'écrîture soulève bien des questions qubngendre I'incertitude du 
contrôle des acquisitions, A ce propos, il est intclressant de souligner que des examens en 
résonance magnétique ont permis de voir des lésions dans les lobes temporaux @enfants 
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atteints d'athétose sévère. Les dégâts organiques expliqueraient-ils ces apprentissages 
difficiles, même si la communication et un certain développement général sont conservés. 

Les résultats selon I'âge 

Selon I'Cige de I'enfant, les préoccupations seront différentes. Jusqu'à trois ans, le facteur 
dominant de la demande des parents est le pronostic neuromoteur ; les échanges engagés 
avec eux sont tendus, car le mauvais pronostic ne peut être caché sans précautions oratoires. 
Pourtant, il faut dire que la rééducation doit être poursuivie, pour ne pas laisser I'enfant dans 
les schémas neuromoteurs pathologiques qui l'envahissent avec des risques orthopédiques 
secondaires et une impotence par manque de maintien approprié. Le développement mental 
sera apprécié encore une fois sur les réponses des proches dans les interactions, les ententes 
implicites, sur la reconnaissance du ((non,, qui généralement apparaît chez I'enfant entre 
orrze et vingt mois, puis l'apparition du ((oui,,. Mais dans cette période, les préoccupations 
majeures sont les aptitudes motrices, leurs limites et leur suppléance ultérieure par des aides 
techniques adaptées. Entre trois et sept ans, le médical et l'éducatif sont supplantés par le 
q~sstionnement sur le langage et la pédagogie. Pendant cette période, c'est la mise en place 
de tableaux de communication qui va envahir l'espace de rééducation, afin d'affranchir 
I'eivironnement et de donner au sujet, souvent passif par la force des choses, le pouvoir 
d'exercer une activité en entamant de vrais dialogues. Pour les familles, le renoncementà voir 
apparaître un véritable langage est une épreuve terrible, aprés le renoncement Btoute activité 
motrice naturelle. Après sept ans se pose le problème des aides que I'enfant va nécessiter 
po ~raffronter unescolarité, laquelle semble théoriquement possible. II faut admettre que dans 
ce domaine, il existe encore souvent de grandes illusions dans les apprentissages, car il est 
difficile de faire le point sur le risque de ((dysphasie)). En effet, au-delà du trouble instrumental, 
le premier reconnu, il existe une difficulté dans le maniement des unités linguistiques et 
I'é~~ocation phonique du mot, dans bien des cas ... 

Le!; moyens de prise en charge 

L.'arrivée de i'enfant en milieu institutionnel est bien entendu un 4lément difficilement 
évitable dans les dispositions actuelles des mesures éducatives. Quand I'enfant peut 
bénéficier de jardin d'enfants, où se pratique une éducation thérapeutique, I'enfant peut 
attendre l'âge de quatre à cinq ans pour être admis dans une institution ; dans le cas contraire, 
mie JX vaut le faire entrer dès I'âge de trois ans à andition qu'il soit capable de se séparer de 
sa famille, au moins pendant quelques heures de fa journée. Dans les moyens de prise en 
chalge, certessi latrahison de i'environnementest un risque majeur, il peut sembler paradoxal 
de c~nseiller la mise en institution, alors que les intervenants ne seront pas les premiers à avoir 
étakli des liens forcément originaux avec ces enfants. On peut alors avoir du mal à décoder 
fessignaux, qui sont si propresau cadrefamilial ou nourricier. La famille en effet donnedu sens 
à ce que lui fournit i'enfant ou en retrouve le sens dans des situations qui changent souvent 
et évaluent. 4'interprt5tation est un art qui suppose familiarité et comparaisons (F. François). 
La pyemière tâche en milieu éducatif sera donc de développer un savoir commun pour éviter 
le rdus de s'intéresser à ce qui n'est pas repérable facilement. 
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Les moyens alternatifs 

Les moyens alternatifs ne sont à mettre en place que forsqu'un dialogue est engagé avec 
l'enfant par ses moyens naturels. Ce sont les limites voire les échecs de la communication 
qui amèneront naturellement à améliorer et enrichir les &changes par des voies secondaims. 
En résumé, il s'agit decréer pour le sujet handicapédescompétences nouveiles, de lui donner 
un choix et fui permettre de découvrir qu'il peut infîuencer son propre sort, 

Les tableaux de cmunicatrgn 

Quel que soit son mode de construction, du ptus image au système Bliss, le code substitutif 
opère sur une forme objective ; il s'agit d'une convention systématique et catégodque 
préétablie. Le code est immuable et figé. Au contraire, la langue que !'enfant entend opposer 
un accord plus ou moins vague, plus ou moins ajusté qui se forme tacitement entre les 
interlocuteurs. Le code linguistique est flou. La convention des correspondances est remise 
en question au gré des malentendus. La langue a beaucoup de redondances qui absorbent 
la perte d'informations, même chez les enfants. Penser que fes enfants qui ont un langage 
intérieur mais pas de voix pour le transmettre vont trouver la transposition de leurs pensaes 
par des images mises en bon ordre est une vue naïve. Ce sera un long travail entre les 
rééducateurs et iesenfants, maisaussi avec les parents qui doivent montrer auxenfants qu'ils 
sont d'accord pour enrichir, eux aussi, leur première communication. Parfois, ce travail est 
couronné de succès. Grâce à l'appui de leur code, certains enfants ont pu faire passer des 
informations insolites ce qukucune autre traduction n'aurait rendu possible. MBme en 
i'absence de syntaxe fournie, IYnteriocuteura la posibilité de construire des phrases précises 
correspondant à la pensée du sujet. 

les aides tc?chnofogiques avancées 

Ces aides sontde deux ordres : les prothèses de communication dont le but est decontrôler 
ultérieurement I'environnement, mais aussi de pouvoir écrire et dessiner ... et ies logiciels 
d'apprentissage pour I'instruction et le contrale du savoir. Elles apparaissent fascinantes et 
pourtant déroutantes A la longue. 

il est bien difficile de préciser le nombre de sujets dont la vie a été transformée par de telles 
techniques. If y a des histoires merveilleuses d'enfant complètement révélé par une 
succession de prothhses astucieuses. J.C. Gabus, ingénieur, T Déonna, médecin, ont v4cu 
un cas de syndrome de Joubert, sorti de son isolement et progressant par des aides adaptées 
à son expkrience. Des athétosiques adultes utilisent des synthèses vocales branchées sur 
leur fauteuil élect@ue et sortent de leur domicile pour témoigner de la réalit4 et du biinéfice 
de la technologie moderne. Mals il y a aussi des limites, des espoirs perdus par la lenteur 
d'accès à l'emploi de technologies pourtant initialement bien argumentées. Gilles a eu une 
synthèse vocale en classe qu'il a utiliséeavec humour, mais aussi avec sérieux jusqu'en CM2 
(classe de septième). II est adulte maintenant, n'a plus de machine, répond par oui ou non 
parce que rien dans son environnement ne justrfie la poursuite de l'utilisation de teltes 
techniques. La mise en place de technologies avancks est source de bien des difficultés : 
elles deviennent rapidement caduques, sont coûteuses, demandent h lltre renouvelées et 
aménagées sur mesure. S t I  est vrai que les prothèses de communication au sens large 
peuvent transformer la vie des grands infirmes totalement impuissants, il n'est pas encore 
démontré que des logiciels d'apprentissage ont pu transformer positivement des échecs 
scolaires ou reculer des Iimites scolaires redautabies chez des enfants qui cltaient considérés 
comme ayant un réel potentiel cognitif, 
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Toute prise en charge se doit de soigner la déficience et réduire l'incapacité autant que faire 
sz peut. La mise en place de moyens augmentés de communication ne suffit pas, ii faut aussi 
adapter l'environnement et impliquer tous les acteurs professionnels de santé dans une 
responçabilité partagée. La technologie est une aide, ce n'est pas une panacée, son utilisation 
n4cessite une très bonne connaissance de l'enfant qui grandit et une remiseen question dans 
le temps du matériel initial. L'évolution personnelie du sujet comme de son mode de vie, les 
acquis scolaires, les exigences après une exphrience technologique, les progrés techniques 
transforment forcément tes analyses des besoins au auotidien et ses rartrtorts avec autrui. La 
technologie ne doit pas être vueiniquement sous sonaura de performances poçsibles, mais 
jugée sur ses applications véritabtes. Elle doit être un instrument de vie et non un handicap 
supplémentaire qui masquerait Ikssentiei de la relation. 
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La prise en charge du polyhandicap acquis 

Docteurs Annie Barois, Brigitte Estournet-Mathiaud* 

,-e polyhandicap acquis peut être défini comme l'association après une affection aiguë ou 
un accident d'au moins deux déficits touchant des fonctions différentes (par exemple déficit 
mcteur et troubles du comportement - déficit moteur et troubles respiratoires, déficit moteur 
et cécité corticale). Cette définition élimine les affections héréditaires à révélation tardive, 
telles les mitochondriopathies, les maladies péroxysomales, les hérédo-dégénérescences, 
biei que leur prise en charge à un moment ou l'autre de la maladie soit la même qu'en cas 
de ~olyhandicap acquis. Cette définition élimine aussi les états végétatifs persistant définiti- 
verient (état apparent de vigilance, mais absence de communication, récupération des 
fonctions cardio-respiratoires et de la déglutition, restauration d'un cycle veille sommeil, 
clig ~ement à la menace, errance des globes oculaires). Dans notre expérience, l'association 
de cléficitsfonctionnels acquis se rencontre préférentiellement après les traumatismescrânio- 
cérkbraux isolés ou associés à des lésions médullaires et aprés les anoxies cérébrales par 
arrêt cardio-circulatoire. Ainsi sur 76 comas traumatiques graves de l'enfant, nous avons 
constaté 8 décès (1) (10'5%) et 68 survivants ; pour les 46 enfants survivants ayant eu un 
corria de moins de trois semaines, 23 ont gardé des séquelles minimes et 5 des séquelles 
graves (inscolarisables malgré la quasi absence de séquelles motrices). Mais sur les 22 
enfznts dont le coma a dépassé trois semaines, 16 ont gardé des déficits fonctionnels 
associés plus ou moins graves. Tous ont eu, au moins transitoirement, un polyhandicap 
d'autant plus grave que l'enfant était âgé de moins de deux ans. Tous les survivants ont dû 
récupérer progressivement les fonctions cognitives et motrices, repassant par tous les stades 

*Service de Pédiatrie Reanimation Infantile - Rééducation Neuro-Respiratoire - 92380 Garches 
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de leurs acquis antérieurs depuis leur naissance. 
Sur 45 enfants reçus en réanimation pour arrbt cardio-respiratoire, 23 étaient en état de 

mort cérébrale à leur arrivée, 9 sont restés en état végétatif persistant (6), 13 sont redevenus 
conscients dont 8 avec un polyhandicap (choréoathétose, syndrome cérébelleux, apraxie, 
cécitécorticale, syndrome pyramidal, déficit intellectuel) avec un pourcentagede potflandicap 
voisin de celui des traumatismes crâniens, mais avec une mortalité et un nombre d'états 
végétatifs persistants bien supérieurs. 

On peut rapprocher des séquelles d'anoxie cérébrale par arrêt cardio-circulatoire les 
séquelles d'intoxication oxycarbonée sévères : sur 28 cas de coma de vingt quatre heures et 
plus (avec un maximum de deux mois et demi), on a relevé 3 décès et 3 séquelles graves 
(cécité corticale, syndrome pyramidal et extra pyramidal, désorientation temporospatiale, 
comitialité, retard intellectuel et affectif, troubles du comportement) (7). 

Les embolies gazeuses, bien que beaucoup plus rares, entraînent dans tous les cas de 
coma des cécités corticales et des apraxies source de polyhandicap : sur 11 cas étudiés, on 
a relevé 1 décès et 2 guérisons rapides. Pour les 8 comas d'une dur6e moyenne de dix jours, 
il y a cécité corticale dans 8 cas (100%) avec récupération très lente en plusieurs mois voire 
plusieurs années ; 4 de ces enfants ont des séquelles graves (troubles du comportement, 
troubles amnésiques, troubles praxiques, troubles gnosiques, retard intellectuel et affectif, 
syndrome pyramidal, syndrome cérébelleux, comitialité) mais sur ces 4 enfants, 2 continuent 
à faire des progrés quatre ans après î'accident ; ils bénéficient d'une prise en charge 
spécialisée (3). 

Les encéphalites peuvent également être la cause de polyhandicap (2) : J. Mancini (7) a 
rapporté récemment l'aspect évolutif des encéphalites herpétiques : sur 10 cas recensés, on 
a constaté 2 déces et, parmi les 7 enfants suivis, 6 cas de séquelles graves (syndrome 
pyramidal, dystonie, amblyopie sévére, épilepsie, sequeiles neuropsychologiques) ; 1 cas de 
séquelles graves s'est lentement résorbé en séquelles mineures, grâce à une prise en charge 
adaptée 8 long terme. Les encéphalites herpétiques du nouveau-n6 ont le même pronostic 
avec 80 à 90% de séquelles graves chez les enfants sufivants. W. Sluzewski et G. 
Ponsot (11) ont observé 16 cas de séquelles graves sur 69 cas d'encéphalomyéfites avec 
dysfonctionnement de la matière grise, 4 cas de séquelles graves sur 12 cas de 
rhombocéphaiites et deux cas de survie avec séquelles graves sur 6 cas d'encéphalites avec 
nécrose des noyaux gris. 

Les méningites purulentes, surtout celles du nourrisson, sont malheureusement encore 
trop souvent source de polyhandicap, de même que les méningites tuberculeuses qui sont 
heureusement devenues rares. 

Prise en charge après la phase de coma 

La rééducation doit se faire journellement. Dans les comas graves et prolongés, la 
récupération se fait en général partous les stades normaux du développement, tant sur le plan 
du tonus que des acquisitions. Il faut donc s'occuper des enfants selon leur stade de 
dçlveloppement au moment présent et en fonction de leur âge réel. De plus, chaque enfant 
abordera chaque domaine de recupération avec plus ou moins de facilité, et donc plus ou 
moins de rapidité, ce qui entraîne des décalages tant au niveau de son développement 
intellectuel qu'affectif et moteur. Chaque rééducateur devra, dans son domaine, connaître le 
niveau de l'enfant pour mieux cerner ses difficultés. La famille joue un très grand rôle pour 
stimuler l'enfant et le motiver dans son désir de récupération, pour le sécuriser et lui permettre 
d'envisager un avenir ailleurs qu'à l'hôpital. II faut aussi tenir la famille informée des réactions 
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de I'enfant qui peuvent la surprendre et la choquer. En effet, I'enfant peut présenter un trouble 
du comportement massif asocial : il peut se masturber en public, toucher sesexcréments, être 
agressif, très agité, avoir un langage ordurier, avoir des rires et des pleurs incontrôlés, ou être 
a~athique. L'enfant peut aussi présenter une akinésie : il est immobile, comme inerte, sans 
aJcune initiative gestuelle, visuelle, verbale en dehors de toute paralysie. II faut prévenir la 
f~.mille au sujet des conversations qu'elle pourra tenir à proximité de I'enfant car certains 
d'entre eux, malgré ce manque de gestes, de mimiques, de paroles, comprennent très bien. 

Le rôle du kinésithérapeute sera le même que pour I'enfant dans le coma, avec en plus la 
possibilité d'une rééducation active. C'est àce stade que seront mis en place lesappareillages, 
sctit pour maintenir un dos ou un cou ballant, soit pour permettre une déambulation, soit pour 
corriger des attitudes vicieuses (scolioses, rétractions...). De plus, il faudra renforcer la 
m~tricité propre de I'enfant et son tonus par des stimulations prolongées et, en cas de 
handicap moteur persistant, décider de l'éventuel choix d'un fauteuil roulant électrique pour 
a~!gmenter son autonomie. 

La rééducation psychomotrice permet à I'enfant de reprendre conscience de son propre 
corps et de son équilibre, et de sa possibilité à coordonner les mouvements (on lui apprendra 
éventuellement à tenir sa tête, à se retourner du ventre sur le dos, à rééduquer son équilibre 
à l'aide d'un gros ballon, à tomber et à se relever...). 

L'orthophoniste a un rôle capital pour redonner à I'enfant, après la sortie du coma, son 
moyen d'expression habituel (12). La prise en charge par les orthophonistes commence au 
moment où, après la phase de coma, I'enfant a récupéré un rythme veille sommeil et 
coinmenceà réagir aux stimulations extérieures. Pour permettre un retour àlavie relationnelle, 
on met en oeuvre toutes les situations stimulantes possibles en utilisant les perceptions 
serisorielles et motrices. On essaie d'abord de faire prendre conscience à I'enfant de son 
prcpre corps et de son environnement, puis de restructurer la notion de temps par 
I5iri:erprétation progressive des différents temps de la journée. Les stimulations sont plus 
effizaces si elles ont pour I'enfant une signification affective, familière et sécurisante 
(enregistrement de voixfamiliales, bruits de laclasse, chansons connues, photosde la famille, 
objets personnels, peluches, poupées, autos...). Après la sortie de la phase d'éveil, les 
tro~ibles des fonctions supérieures sont appréciés par un bilan réparti sur plusieurs séances ; 
il es:' associé à un bilan psychomoteur fait par des psychologues et différent du soutien 
psychologique mené parallèlement. 

ks bilan orthophonique permet de faire la différence entre les différences de la parole 
(dyrmhrie, dysphonie) et les troubles du langage (aphasie, aphasie amnésique avec 
manque du mot, troubles du langage du syndrome frontal, lequel comporte en plus des 
troubles de la mémoire et des troubles du raisonnement et du comportement. Ce bilan permet 
aussi d'apprécier l'importance des troubles de reconnaissance (agnosie) et des troubles du 
gesi:e (apraxie). 
L3 prise en charge orthophonique comporte plusieurs aspects : la correction des troubles 

de kt. mémoire qui se fait par la reprise du vécu avant et après f'accident et par des exercices 
metiant en jeu la mémoire didactique et la mémoire de fixation ; la correction des troubles de 
l'oriantation spatio-temporelle indispensable pour la reprise ou l'apprentissage de la lecture 
et de! i'écriiture ; l'amélioration des troubles de la déglutition par des mouvements de la langue 
et di1 pharynx et la recherche de la position la mieux adaptée pour favoriser la progression 
du b9f alimentaire ; la prise en charge des troubles fonctionnels de la voix, consécutifs aux 
intubations prolongées, aux traumatismes trachéaux, aux sténoses trachéales, à une atteinte 
des ?aires crâniennes, la prise en charge ou la conjonction d'un programme visuel sur 
I'ordii~ateur et d'un programme sonore permettant à I'enfant de mieux comprendre ce qui lui 
est demandé et de suivre ses progrés ; la prise en charge des troubles de l'attention et de la 
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Troubles sphinctériens chez les enfants 
polyhandicapés 

Dr. Marie-Laure Moutard* et Gilberte Robain** 

Une étude du fonctionnement vésico-sphinctérien a pu être réalisée chez 59 enfants et 
adctlescents polyhandicapés grâce A la Fondation de l'Avenir, sous la responsabilité du 
Prcfesseur Lacert (Garches) et du Docteur Busnel (Kerpape). 

&:Me étude a été réalisée à partir de 4 centres français '. 
Les butsde cette étude étaient quadruples : il s'agissait d'analyser l'incontinence constante 

dans cette population, de tenter de préciser le fonctionnement vesico-sphinctérien et en cas 
de clysfonctionnement, d'en évaluer le retentissement sur le haut appareil urinaire. Enfin, un 
mode de déclenchement mictionnel était recherché. 

1. Ntateriel et méthodes 

 LE^ population analysée comportait 59 enfants et adolescents dont 33 garçons et 26 filles. 
Les iSges (tableau) s'étalaient de 8 à 20 ans (moyenne : 14 ans f 3 ans) avec un âge moyen 
de 14,3 ans pour les garçons (i 3,21 ans) et 13,7 ans (k 3,13 ans) pour les filles. Le 

* Service de Neuropédiatrie, Hôpital Saint Vincent de Paul, Paris 
** Service de Ré6ducation Neurologique, Hôpital Jean Rostand, lvry 
l Garches (Pr Lacert, Dr Bernuy), Kerpape (Dr Busnel, Dr Pedelucq), Saint-Etienne (Dr Gaufheron), 

Saint-Vincent de Paul-La Roche Guyon (Dr Jaubert-Brisse, Dr Moutard). 
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polyhandicap était lié à une pathologie de type fixee pour 86% des patients (séquelles 
d'anoxo-ischémie, de foetopathies, dans la plupart des cas, syndrome polymalformatif, avec 
ou sans anomalie chromosomique). Pour 14 % des patients, on retrouvait une pathologie 
évolutive sévere (matadie métabolique). 85 % des patients présentaient une comitialité, 
contralée dans 68 % des cas par une bi - voire une tri - thérapie. Les autres thérapeutiques 
associées au moment de l'étude étaient essentiellement représentées par des myorelaxants 
(17%). Tous les patients étaient incontinents. Chez 29 % d'entre eux, il existait un passé 
d'infections urinaires à type de cystites dans 58% des cas, de pyélonéphrites dans 41 % des 
cas. Il faut noter toutefois que chez 16 malades, les données concernant les antécédents 
étaient inexploitables. Le bilan réalisé chez tous les patients était le suivant : un examen 
clinique neurologique et périnéal, une évaluation de la diurèse quotidienne au moyen de la 
pesée des couches, un examen cytobactériologique des urines (ECBU), une échographie 
rénale et vésicale, un dosage de la créatine sanguine et une exploration urodynamique avec 
dans quelques cas des tests pharmacologiques (test au Bucospan@). Les troubles du 
comportement majeurs, l'agitation, la découverte d'une infection urinaire, d'une anomalie 
réno-urinaire grave, d'une insuffisance rénale étaient des critères d'exclusion, tout comme 
l'était l'opposition parentale, le consentement éclairé des parents étant un préalable à cette 
étude. 

Résultats du bilan urodynamique 

Paramètre cas relevés pourcentage 
CVF 

inf à 200 ml 35 59% 
sup à 500ml 7 12% 
nomale 17 29% 

Pression de clBture 
sup (à) 90 cm d'eau 30 50% 
inf à 50 cm d'eau 7 12% 
normale 22 38% 

Résidu 
présent 37 62 % 
absent 12 20% 

Compliance 
diminuée 39 66% 

CNiD 35 59 % 

L 1 

CVF : capacit6 vbsicale fonctionnelle. 
CNID : contractions non inhibbes du Détrusor 
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2. Résultats 

- L'examen clinique retrouve pour lagrande majorité des patients une hypotrophie : le poids 
rnoyen est de 28,25 kilos 4- 9,43 kilos. 

C'est la spasticité qui domine le tableau clinique puisqu'une di ou tétraparésie spastique 
est retrouvée dans 85% des cas, une hypotonie dans 5% des cas, la dystonie est 
prédominante dans 3% des cas. Les réflexes périnéaux sont exagérés chez 21 enfants sur 
55 (38%), normaux chez 24 enfants sur 55 (44%) et faibles et abolis chez 10 enfants sur 55 
(78%). 11 n'y a pas de corrélation entre i'existence d'une spasticité à i'examen clinique et 
l'exagération des réflexes périnéaux. Chez 12 enfants seulement, en dépit de l'incontinence, 
le personne! est capable de prévoir de manière fiable l'imminence d'une miction. Cétude de 
18. diurèse, l'évaluation de la créatininémie montrent que chez tous les enfants, il existe une 
Qjdratation correcte, une diurèse suffisante. Aucun des patients ne présentait une infection 
urinaire au moment de l'étude. L'échographie rénale et vésicale a été normale dans tous les 
cas sauf 2 où il existait une fois un rein unique, une fois une néphrocalcinose unilatérale. 

- Le bilan urodynamique a été effectué dans tous les cas. Seuls quelques enfants (8) ont 
bbnéficié d'un test au Buscopan@. Les résultats du bilan urodynamique sont notés dans le 
tableau 1. La capacité vésicale fonctionnelle (CVF) est inférieure à 200 ml chez 35 patients 
s~périeure à 500 ml chez 7 d'entre eux. Elle est considérée comme normale (entre ces 
valeurs) chez 17 patients seulement soit 29% des cas. Il existe des contractions non inhibées 
d~ Détrusor (CNID) pendant le remplissage chez 35 enfants soit 59% des cas. La compliance 
es2 diminuée chez 66 % des enfants. La miction n'a été obtenue que chez 48 enfants : dans 
20 cas il existe un résidu significatif. Le test aux anticholinergiques a été réalisé dans 8 cas : 
il est positif dans 1 cas. La pression de clôture est trop basse chez 7 patients, trop élevée chez 
30 d'entre eux. 

3. Discussion 

Chez tous les enfants ou adolescents explorés il existe des troubles vésico-sphinctériens 
(ns) ; la rétention chronique est retrouvée chez un tiers d'entre eux et c'est dans cette 
population que l'on observe la majorité des problèmes infectieux. Chez deux tiers des 
patients, la vessie est hyperactive, de compliance abaisscle. Enfin, un besoin d'uriner existe 
chez certains enfants mais, précédant immédiatement la miction, il n'est guère utilisable en 
pratique. Toutefois, quelles que soient les constatations urodynamiques dans cette popula- 
tior,, les romplications sur le haut-appareil urinaire semblent rares :ce fait, connu lorsqu'existe 
une lésion encéphalique isolée (1, 2)' est bien différent de ce qui est observé dans les 
traL matismes crâniens graves (3) ou les atteintes médullaires (myélo-méningocèles) (4) dans 
lesc!uels le retentissement rénal est fréquent et parfois sév6re. Même en l'absence de 
retentissement sur le haut-appareil, il nous semble que, chez ces enfants polyhandicapés, 
une étude plus approfondie portant sur les possibilités thérapeutiques (rééducation, médica- 
merits) pourrait permettre une meilleure prise en charge de i'incontinence. 
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Spasticité, mouvements anormaux : 
aspects pharmacologiques et thérapeutiques 

Docteurs Lucette Lacomblez* et Françoise Baveux*" 

Comme dans beaucoup de pathologies neurologiques, te traitement, mais aussi de façon 
plus globale la pharmacologie de la spasticité et des mouvements anormaux, reste difficile 
du fait d'étiopathogénies multiples. 

Le regroupement de ces deux grands symptômes ou plutdt de ces symptomatologies 
fréq ~emment rencontrées en neurologie n'est qu'arbitraire et nous allons en dresser de façon 
non exhaustive les grandes lignes pharmacologiques. 

1. Spasticité, myorelaxants 

spasticité considérée comme symptôme peut avoir une expression clinique très 
difféi+ente et surtout s'intégrer dans de nombreuses pathologies d'étiopathogénie différente. 
Les riécanismes sont donc multiples et d'intensité variable, notion importante quand on 
envisage un traitement. De là découle une question Li laquelle il est difficile de répondre : faut- 
il daris ce type de symptôme envisager un traitement pharmacologiquement spécifique ou 
non ? 

*Service de Pharmacologie Groupe Hospitalier Pitie-SalpétriBre - Paris. 
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Même si les données neurobiochimiques, relatives aux différents neuromédiateurs 
impliques dans les mécanismes spinaux de la spasticité, provenant essentiellement 
d'expérimentations animales, sont fragmentaires et discutées, un certain nombre de 
neurotransmetteurssemble intervenir(3,4,5,12,13). Les principauxneuromédiateurs inhibiteurs 
sont le GABA et la glycine et semblent impliqués pour le premier dans des mécanismes 
d'inhibition présynaptique 'entraînant au final une diminution de libération des 
neurotransmetteurs excitateurs. La glycine, libérée par des interneurones, serait quant à elle 
responsable d'une inhibition postsynaptique. Les données biochimiques issues de 
('expérimentation animale (modèles spinaux de spasticité, souris génétiquement spastiques) 
relatives aux acides aminés excitateurs sont peu nombreuses et contradictoires. Le glutanate 
serait libéré au niveau des motoneurones par les afférences I a  responsables du réflexe 
monosynaptique et Vaspartate serait le neuromédiateur excitateur des interneurones. Au 
niveau spinal l'acétylcholine et la substance P semblent intervenir comme neuromédiateurs 
excitateurs, la noradrénaline, la sérotonine et certains neuropeptides (TRH) comme 
neuromodulateurs. Par ailleurs des phénomènes de plasticité cellulaire pourraient moduler 
l'effet de ces différents neuromédiateurs et expliquer en partie les fluctuations d'effet d'un 
traitement. 

Médicaments - Pharmacologie 

Les médicaments utilisés sont de familles pharmacologiques diverses mais la pratique 
clinique et les données de la littérature ont essentieIlement retenu deuxtypes de medicaments, 
a action périphérique et à action centrale. 

- Médicament à action périphérique : le dantrolène 
Ledantrolène (Dantriuma) agit au niveau musculaire pardiminutionde libération du calcium 

empêchant aussi l'interaction actine myosine. C'est un médicament qui se révèle efficace en 
clinique dans les spasticités spinales et cérébrales mais les études contrôlées, en particulier 
chez ('enfant, sont peu nombreuses. La posologie doit être minimale et individuelle. Le 
traitement doit être arrêté en cas d'inefficacité à 6 semaines ce d'autant plus que la toxicité 
hépatique àtype d'hépatite cytolytique est loin d'être négligeable et semble liée à la posologie 
et à la durée de traitement. Par ailleurs, en raison de données en expérimentation animale, 
il est conseillé d'éviter I'association du dantrolène avec les antagonistes calciques tors 
d'usage en intraveineux, plus particulièrement bbpridil (Cordium@l, vérapamil (Isoptine@) et 
diltiazem (Tildiemm). 

- Médicaments à action centrale 
Les benzodiazépines, avec comme chef de file le diazépam (Valiumm) sont toutes 

myorelaxantes bien souvent au détriment de I'apparition d'une sédation ou d'une diminution 
de l'effet par un mécanisme de tolérance phamacologique. Ces médicaments agissent sur 
des récepteurs spécifiques faisant partie du complexe récepteur macromoléculaire GABA- 
BZD modulant l'ouverture du canal chlore, et favorisant la transmission GABAergique. Leurs 
effets sont canalisés par le GABA avec potentialisation de I'effet post synaptique et 
renforcement de l'inhibition présynaptique, mécanisme altéré chez le sujet spastique. De 
nombreuses études (essentiellement chez l'adulte) ont montré i'efficacité du diazépam dans 
les spasticités d'origines spinales mais aussi dans certains cas de paralysie cérébrale. Là 
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encore les posologies doivent être individuelles et à adapter en tenant compte du rapport 
efficacitéleffet indésirable. Les problèmes de dépendance et de syndrome de sevrage à l'arrêt 
brutal doivent pour ces médicaments rester toujours à I'esprii. II est important de noter la 
possibilitéd'inhibition enzymatique hépatique par certains médicaments (macrolides, cimétidine 
CragameP)), le risque étant alors un surdosage en benzodiazépines. 

Le baclofène(Lioresale), autre antispastique à action centrale, se distingue des 
benzodiazépines (1). C'est un agoniste des récepteurs GABA B, nombreuxau niveau spinal. 
Ses effets semblent multiples. II entraînerait un renforcement de l'inhibition présynaptique et 
axait sur le plan pharmacologique une action présynaptique avec inhibition du ((release" de 
neuromédiateurs excitateurs (aspartate glutamate) et une action postsynaptique en lui 
opDosant l'effet de ces neuromédiateurs. L'efficacité de ce médicament a été retrouvée dans 
do nombreuses études et il semble plus particulièrement indiqué dans les spasmes 
douloureux d'origine spinale voire dans certaines dystonies chroniques mais aussi dans les 
syiasticités d'origine cérébrales. La posologie doit là encore être déterminée de façon 
inrtividuelle. Très Iipophile, il pénètre très largement dans le système nerveux central ; it faut 
alors surveiller l'apparition des effets indésirables que sont essentiellement la sédation 
favorisée par l'alcool et les autres psychotropes mais aussi vertiges et hypotension artérielle. 
D'autres risques potentiels d'interaction médicamenteuse doivent être pris en compte 
nctamment avec les hypotenseurs (potentialisation possible avec majoration des effets 
hypotenseurs), avec les morphiniques (lors d'anesthésie générale), avec bradycardie et 
hypotension. L'arrêt brutal doit Iêtre proscrit du fait de la survenue possible d'un syndrome de 
sevrage (hallucinations). Enfin, chez l'épileptique, le baclofène diminue le seuil epileptique. 
Le baclofène reste, à l'heure actuelle, le plus souvent utilisé par voie orale mais depuis 
quelques années des études font état de l'efficacité du baclofène intra thécal (10,12). Cette 
eff cacité semble démontrée chez I'adulte. II est plus difficile de conclure en ce qui concerne 
les enfants du fait du faible nombre d'études, de I'inclusion au sein de ces études de 
pa:hologies et de tableaux cliniques disparates et du petit nombre de patients traités. Si 
prc~meaeur que puisse être ce mode d'administration, il ne peut à I'heure actuelle se faire en 
ro~tine car il nécessite des équipes cliniques et neurochirurgicafes spécialisées, une 
surveillance rigoureuse et surtout confirmation de son efficacité et de sa bonne tolérance. 
Aussi, il ne peut et ne doit être réalisé qu'au cours d'une étude thérapeutique planifiée. 

- Quelques notions semblent se dégager quant au traitement de laspasticite. il n'existe pas 
de traitement totalement efficace dans toutes les vari6tés de spasticité, les médicaments 
vra ment actifs sont peu nombreux et chez ces enfants souvent polymédicamentés, leurs 
effets (principaux, indésirables) peuvent être potentialisés par les médicaments psychotropes. 
Quel que soit le traitement, la posologie doit être individuelle et adaptée au cours du temps 
en fonction de la réponse clinique et des effets indésirables. Les traitements qui ne sont que 
symptomatiques sont des traitements chroniques avec le risque possible de l'installation 
d'urie tolérance phamacologique obligeant I'augmentâtion des doses, voire le changement 
thérapeutique. Il est souvent nécessaire d'associer différents types de médicaments, 
asstxiation réalisée en pratique clinique mais quasiment jamais testée lors d'études. S'il 
apparaît qu'un seul médicament ne suffise pas à contrdler la spasticité, il ne faut pas pour 
auta nt condamner les substances agissant spécifiquement sur un type de neuromédiateur, 
En trffet des voies de recherches nouvelles s'ouvrent peut être avec les médicaments 
spéc:ifiques du GABA, de la glycine, des récepteurs NMDA, glutamate peptides ... Le 
médicament devant alors être utilisé comme outil de recherche dans la connaissance des 
différents mécanismes physiopathologiques de la spasticité. 



2. Mouvements anormaux 

Les différents problèmes pharmacologiques et thérapeutiques posés par le traitement des 
mouvements anormaux ne seront qu'arbitrairement exposés dans te cadre clinique des 
dystonies. Celles-ci entrent, en général, dans le cadre d'affections chroniques, souvent 
évolutives mais le ptus souvent d'étiopathogénie inconnue. fI importe aussi de souligner que 
la reconnaissance d'une perturbation biochimique et l'efficacité clinique de sa correction 
pharmacologique n'impliquent pas nécessairement une relation directe avec t'étiopathogénie 
du mouvement anormal. 

Dystonies iatrogènes 

Les dystonies induites par la L-Dopa ou les agonistes dopaminergiques, souvent doulou- 
reuses, témoignent d'un surdosage. Elles sont cliniquement diffdrentes des dyskinésies 
induites par la L-Dopa alors que la physiopathologie serait proche. Elles seraient en rapport 
avec une m~~ficat ion rapide de la sensibilité des récepteurs dopaminergiques stdataux 
provoqués par une hyperstimulation. L'autre versant, en miroir, sont lesdystonies induites par 
les dopaminolytiques c'est-à-dire les neuroleptiques (2). Les dystonies précoces constituent 
I'essentiel des mouvements anormaux survenant dans les premières heures ou jours suivant 
l'administration d'un neuroleptique réputéou non passer la barriere hématoencéphalique aux 
posologiesthérapeutiques (m6twbpramjdeparexemple) (8). L'hypothèse physiopathiogique 
la plus souvent avancée serait un déséquilibre striatai dans le sens d'une hyperactivité 
dopaminergique et cholinergique. Le traitement en est simple car elles disparaissent à t'arrêt 
du médicament et de fait ne sont pas toujours identifiées. A t'inverse, ies dystonies tardives 
pouvant apparaître après un an de traitement sont de pronostic plus sombre et de traitement 
difficile. Elles ne rétrocèdent pas toujours après iZarr&t ou le changement du neuroleptique et 
peuvent parfois être améliorées par les anticholinergiques. A côté de fa L-Dopa et des 
neuroleptiques, classes pharmacologiques les pius fréquemment rencontrées dans la 
genèse des mouvements anomaux, d'autres médicaments peuvent induiredes tremblements, 
des dyskinésies, des akathisies : 

Les antiépileptiques, en particulier la phénytofne (Di-HydandPf, où ataxie, athétose, trem- 
blements, nystagmus ou syndrome cérébelleux sont le ptus souvent en relation avec un 
surdosage ; . la carbamazépine (TégrétolsY) où ià encore les dystonies, dyskinésiesou tics se notent lors 
de surdosage ; 

.les antid6presseurs effet atropinique (agitation, dysarthrie, tremblements, baillements) ; 

.la caféine dont les concentrations plasmatiques sont augmentées en cas d'association 
avec le Brolitène@ avec risque en corollaire d'effets psychotropes (hallucinations). 

Malgré les difficultés d'établir des listes exhaustives, la recherche systématique d'une 
pathologie iatrogène doit être entreprise. 

Dystonies idiopathiques 

Capproche phamacologique ou chirurgicale sont les recours thérapeutiques dont on 
dispose pour traiter les dystonies idiopathiques. l'absence de données physiopathologiques 
claires explique l'empirisme de bon nombre de ces tentatives (9). Sur le plan pharmacoiagique, 
les anticholinergiques sont les médicaments les plus utilisés dans le traitement des dystonies 
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fccales ou généralisées mais avecdes résuitats parfois limités. Les fortes posologies utilisées 
sont en r@le mieux supportées que chez i'adulte mais les effets indésirables restent 
fr~quents. 

Les neuroleptiques (pimozide, halopéridol) ou apparentés (tétrabenazine) peuvent parfois 
améliorer certains spasmes dystoniques mais leur emploi peut être limité par la survenue de 
syndrome extrapyramidal. Les benzodiazépines ne semblent être utilisées que pour leur effet 
myorelaxant et sédatif. Quant aux antiépileptiques (phénytoïne, carbamazépine, clonazépam) 
ils pourraient être actifs dans I'hémispasme facial. Une place particulière doit être ménagée 
pour la dystonie dopa sensible. Cette pathologie dont le début clinique se situe entre 14 mois 
et 12 ans, serait due à un déficit en tyrosine hydroxylase. Le test à la L-Dopa permet le 
diagnostic avec amélioration rapide voire complète de la symptomatologie. Le traitement en 
est simple faisant appel à la dopathérapie ou aux agonistes dopaminergiques. Le traitement 
du symptôme dystonie, hormis la dystonie dopasensible, apparaît très difficile et surtout très 
frustrant. II fait appel en règle à des associations médicamenteuses, nécessite des 
adaptations régulières de posologie avant de penser à la chirurgie. Les insuffisances des 
traitements chroniques font l'intérêt des injections locales de toxine botulinique dont le recul 
posr un certain nombre de patients et de pathologies permet à l'heure actuelle de le proposer 
coinme alternative mais essentiellement en médecine adulte (6,7, 11). 

Que ce soit pour la spasticité ou pour les mouvements anormaux, le traitement n'est à 
I'heure actuelle que symptomatique et doit être modulé en fonction de I'efficacité et des effets 
indésirables (14,15). Ce tmitement reste CI l'heure actuelle difficile du fait de nombreuses 
incrsnnues cliniques et étiopathogéniques, de la raretb des essais cliniques évaluant 
I'efl'cacité et la tolérance et de la dffficult4 Ct réaliser des études (14). Néanmoins le 
méàicament, utilisé comme outil pharmacologique devrait à partir de données 
necrobiochimiques pouvoir faire avancer la compréhension physiopathologique de certains 
synip6mes. 
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Le reflux gastro-oesophagien 
chez I'enfant polyhandicapé 

Pr. Christophe Dupont* 

Le reflux gastro-oesophagien (RGO) est une complication extrêmement fréquente du 
po[!rhandicap. Ses manifestations sont diverses : digestives à type de vomissements à 
réptltition, gênant ta prise en charge de i'enfant ; oesophagite sévère et chronique, rebelle aux 
thérapeutiques courantes et respiratoires à type d'infections à répétition. Leur prise en charge 
doit faire appel à des moyensdiagnostiques simpleset dont l'utilisation doit être parcimonieuse. 
Leur traitement peut faire appel aux récents inhibiteurs de la sécrétion gastrique acide, seuls 
capablesde guérir l'oesophagite peptique chez ces patients et, éventuellement, d'en atténuer 
les t:ompIications respiratoires. 

Li3 manifestation clinique la plus apparente du RGO chez I'enfant polyhandicapé est la 
présence de vomissements à répétition, gênant i'enfant mais aussi l'entourage et pouvant 
repr6senter un obstacle à une prise en charge harmonieuse de celui-ci. Chez I'enfant 
polyhandicapé, le RGO peut être aussi occulte, ne se manifestant pas par des vomissements 
mais aboutissant &un contact permanententre le liquideacideet lamuqueuseoesophagienne. 
La consilquence en est I'oesophagite, volontiers ulcérée, de iocalisation remarquablement 
stable, dépendante de la position de i'enfant. Cette oesophagite peut se révéler soit par une 
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anémie chronique ou récidivante, soit par un syndrome douloureux et notamment une 
dysphagie, soit enfin par des vomissements sanglants. La conséquence du RGO peut aussi 
consister en des infections respiratoires chroniques, essentiellement par un mbnisme 
d'aspiration bronchique de matériel acide, 

2. Examens complémentaires : une juste mesure à déterminer 

Le diagnostic de RGO souffre actuellement d'une certaine confusion, liée autant au 
manque de définition sémioiogique précise du RGO pathologique qu'au nombre d'examens 
complémentaires disponibles. La sophistication progressive des moyens diagnostiques 
permet de prévoir que ceux qui seront utilisés en routine dans quelques années ne sont pas 
ceux qui sont actuellement de prescription courante. Il est raisonnable que le prescripteur 
fonde largement son choix sur les compétences et les disponibilités locales du moment. Il est 
toutefois essentiel qu'il apprécie les qualités et les limites des examens qu'il prescrit et plus 
encore qu'il apprécie h leur juste valeur la pénibilité des examens demandés 

Le transit oeso-gastro-duodénal 

Le transit oeso-gastro-duodénal (T.O.G.D.), doyen d'âge des moyens d'éxploration du 
RGO, analyse parfaitement fa morphologie de l'oesophage et de !'estomac, permettant de 
diagnostiquer une éventueiie hernie hiatale. II permet également, s'il met en évidence un 
reflux, ce qui n'est pas toujours le cas, d'en préciser ta dynamique. Le T.0.G.D ne permet pas 
d'apprécier de façon précise la souffrance de la muqueuse oesophagienne. II peut ne pas 
objectiver un reflux intermittent, et les faux-négatifs sont estimés à 14% (Meyers et al, 1985). 
Les causes des faux-positifs, estimés à 31'3% (Meyers et al, 19851, sont bien connues : cris 
excessifs, hyperpression abdominale, manoeuvre de siphonnage, qui garantit quasiment 
I'obtention d'un refiux (Sondheimer, 1988) ou encore I'interprétation excessive de petites 
régurgitations oesophagiennes comme étant synonymes de RGO pathologique. Le TOGD 
peut être pénible chez le petit nourrisson, qui reste attaché et manipulé dans différentes 
positions pendant une vingtaine de minutes. Il est actuellement réalisable partout en France : 
c'est un avantage essentiel, qui explique son utilisation encore très étendue. 

Fibroscopie oeso-gastro-duodénate 

La fibroscopie permet d'analyser la morphologie oesophagogastrique, de mettre en 
évidence une éventuelle hernie hiatale, dYapprt?.cier parfaitement la souffrance de la mu- 
queuse, mettant en évidence une éventuelle oesophagite (Baer et al, 1986), qu'il faut coter 
selon des critères pédiatriques (Mougenot, 1986). Elle permet également une étude 
dynamique de la motricité du cardia, appréciant son ouverture et sa fermeture. La fibroscopie 
est un examen ambulatoire, court, qui ne nécessite pas de prémédication, sauf en cas 
d'endoscopies itératives chez le grand enfant. Cet examen, réputé pénible, l'est certainement 
plus que le T.0.G.D après I'iige de 1 à 2 ans mais certainement beaucoup moins chez le petit 
nourrisson. La fibroscopie ne peut toutefois être r4alisée que par des opérateurs expérimentés 
qui ont l'habitude des enfants et qui disposent d'un matériel adapté. 
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pH-mètrie oesophagienne 

ka mesure des variations du pH de l'extrémité distale de l'oesophage au moyen d'une 
éluctrode positionnée entre 3 et 5 cm en amont du SI0 est la méthode qui a fourni le plus 
d' nformations sur le reflux du liquide gastrique acide dans l'oesophage. La distance entre les 
narines et le sphincter inférieur de i'oesophage (SIO) peut être calculée par la formule : 

distance narineslS10 = 5 + 0,25 Craille en cm) 
Les premiers enregistrements étaient réalis6s à l'aide de matériel lourd, imposant le 

maintien au lit. Le développement des boîtiers portables (~~Holter») permet une vision plus 
«r aturelle* du reflux (Sondheimer, 1988) et finscription directe sur les tracés des événements 
q ~ i  ont marqué l'enregistrement comme les changements de position, les repas, les douleurs. 
Lii.rterprétâtion des données des enregistreurs portables est basée sur des normes dérivées 
de celles établies chez l'adulte par Johnson et De Meester (Johnson et De Meester, 1974). 
Ces normes (Tableau Normes) concernent le temps passé à pH inférieur à 4, le nombre de 
reflux supérieurs à 5 minutes, la durée du reflux le plus long, ainsi que le nombre de reflux, 
paramètre qdsemble moins discriminant que les précédents. La synthèse récente de 285 
pH-métries de 24 heures réalisées chez des enfants asymptomatiques de moins de 15 mois 
pai Vandenplas et Sacré-Smits (Vandenplas et Sacré-Smits, 1987) a montré que les 
paramètres apalysés étaient clairement liés à l'âge, les modifications les plus importants se 
sitriant aux environs du quatrième mois. Dans l'étude de Sondheimer et Haase (Sondheimer, 
19138) chez l'enfant normal de plus de 1 an, le temps où le pH est inférieur à 4 au cours d'une 
pHnnétrie de 24 heures est de 3,2 + 1,9% (moyenne + DS) du temps total d'enregistrement 
et le nombre d'épisodes de reflux est de 0,84 + 0,36 par heure. Chez l'enfant présentant un 
refl~x pathologique ces valeurs s'élevent respectivement à 16,O + 1 5 %  de temps de pH 
inferieur à 4 et 2,9 + 0,4 reflux par heure. La pH-mètrie, en pratique clinique, peut être courte 
(durant les 3 heures qui suivent un repas) ou longue, nécessitant 24 heures d'hospitalisation. 
La pd-mètrie longue permet un enregistrement nocturne qui met donc en évidence les reflux 
nocturnes dont on connaît la fréquente association avec la pathologie respiratoire. Malgré son 
caractère actuellement irremplaçable dans le diagnostic du RGO, la pH-mètrie est un examen 
qui cioit être considéré comme relativement pénible puisque la sonde doit être maintenu 20 
heures en place dans le nez. 

La scintigraphie gastrique présente sur la radiologie et sur la pH-mètrie certains avantages. 
La t~chnique, variable selon les équipes, consiste à administrer un repas liquide ou mixte 
marqué avec un radio-isotope, habituellement du Tc-99m et àsurveiller à l'aide d'une gamma- 
camgra l'issue intra-oesophagienne de liquide marqué. La probabilité de faux positifs est 
comparable à celle du TOGD. La probabilité de faux-négatifs est par contre inférieure, car la 
période d'observation peut etre prolongée, De même, la scintigraphie est capable de détecter 
des -flux post-prandiaux précoces de pH supérieur à 4, lorsque le contenu gastrique est 
enccre insuffisamment acidifié pour modifier sensiblement te pH intragastrique. L'un des 
avarlages essentiels de la scintigraphie est la possibilité de mesurer le temps de vidange 
gastrique, dont l'allongement est associé à certains RGO pathologiques et peut faire l'objet 
de teûhniques spécifiques. Lascintigraphie est totalement non invasiveet très peu irradiante, 
Elle f:écessite des équipes d'exploration isotopique qui s'intéressent au RGO, qui sont peu 
nombfeuses. C'est un examen cher. 
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nllanoméfrie oesophagienne 

La manométrie oesophagienne permet d'apprécier le tonus du sphincter inférieur de 
I'oesophage, laqualitédu péristaltismeoesophagien qui peutêtre modifié paruneoesophagite 
sévère ou lors de certains troubles de la motricité oesophagienne mais aussi le tonus du 
sphincter supérieur de I'oesophage. Toutefois les tentatives de démonstration de troubles 
pr4cis de la motricité oesophagienne au cours des affections respiratoires n'ont pas encore 
véritablement abouti (Sondheimer, 1983). La manométrie oesophagienne présente I'avan- 
tage de permettre d'établir des mesures quantifiées mais nécessite un appareillage coûteux, 
et un entraînement important pour réaliser et analyser les tracés. Elle est donc réservée à 
quelques équipes très spécialisées pour l'établissement de certains diagnostics et pour le 
travail de recherche clinique qui accompagne la mise au point des thérapeutiques anti-reflux. 
Eile ne semble pas devoir apporter la moindre contribution dans la prise en charge d'un enfant 
polyhandicapé dont le RGO est lié à des déformations anatomiques majeures. 

Échographie de f'oesophage abdominal 

L'échographie de I'oesophage abdominal est une technique tout à fait nouvelle (Naik et 
Moore, 1984). Elle permet d'analyser la forme de I'oesophage mais également l'épaisseur 
des parois et donc d'indiquer un éventuel processus d'oesophagite et d'objectiver un reflux. 
Cette technique présente le gros avantage de ne pas être invasive mais l'inconvénient d'être 
longue. Sa fiabilité est encore aléatoire puisque la technique est toute nouvelle. Elle nécessite 
une sonde performante et donc chère et une équipe très spécialisée. 

Peser les indications des examens complémentaires 

Les indications techniques d'exploration du RGO doivent être specifiées en fonction des 
situations cliniques et modulées en fonction de leur facilité de réalisation. Lorsque le RGO est 
cliniquement évident et isolé c'est à dire sans symptomatologie douloureuse, sans retard 
staturo-pondéral, sans pathologie respiratoire, il est d'emblée raisonnable d'instaurer un 
traitement anti-reflux. Si l'évolution est favorable, il n'est pas nécessaire de faire des 
explorations complémentaires. 

En cas d'échec du traitement ou lorsque le RGO clinique est compliqué, il faut recourir à 
des examens dont le but serade mettre en évidence des conditions anatomiques particuliéres 
qui prédisposent au reflux (hernie hiatale) ou des complications éventuelles (oesophagite) du 
reflux. Les examens A privilégier seront selon des critéres souvent plus géographiques que 
cliniques, un T.O.G.0 ou une fibroscopie. La pH-mètrie n'a, a priori, pas d'intérêt lorsque le 
reflux est connu. En revanche, dans les situations cliniques dans lesquetles le RGO est 
possible mais non prouvé, la pH-mètrie trouve ses indications essentielles. On peut préférer 
réaliser au préalable une fibroscopie, examen peu invasif et court : si celle-ci met en évidence 
des signes objectifs de reflux, comme une béance du cardia ou une oesophagite, la preuve 
du RGO sera faite sans qu'il soit nécessaire de recourir à une pH-mètrie. 

En résumé, la mise en route d'explorations complémentaires est inutile dans un RGO 
clinique isolé, qui justifie la seule prescription d'un traitement anti-reflux. Un reflux clinique 
compliqué ne nécessite en principe qu'une exploration morphologique, radiologique etlou 
fibroscopique. Ce sont les manifestations non digestives du RGO qui, notamment dans les 
affections respiratoires chroniques de t'enfant, justifient une exploration dynamique, dont la 
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pH-mètrie oesophagienne représente l'indication idéale. Rappelons cependant que la preuve 
ce la responsabilité du RGO dans la genèse de ces manifestations non digestives est souvent 
aifficile à obtenir et que c'est souvent l'efficacité du traitement anti-reflux qui peut être 
considérée comme la plus démonstrative. 

3* Traitement médical du reflux gastro-oesophagien 

Le traitement du RGO de l'enfant handicapé repose en théorie comme pour les autres 
enfants sur laquadruple association posture, épaississement, pansements et prokinétiques. 
€1 pratique toutefois, les enfants potyhandicapés sont ceux qui présentent les reflux les plus 
scsvères et la réponse à cette association thérapeutique même bien conduite est souvent 
di?cevante. Ce sont ces enfants qui peuvent probablement le plus bénéficier des avancées 
tharapeutiques récentes que sont les inhibiteurs de la sécrétion gastrique acide comme les 
anti-H2 et les inhibiteurs de la pompe à protons. 

Les mesures ditSt&tiques 

II est admis que l'excès de remplissage gastrique favorise le RGO et qu'il faut donc 
recommander l'administration de repas nombreux de petit volume. Cette recommandation, 
sars fondement scientifique précis, trouve cependant sa confirmation lors des examens 
rarjiologiques au cours desquels il est nécessaire d'administrer une quantité suffisante de 
produit opaque pour provoquer le reflux. L'administration de repas épais est une recom- 
mandation classique. Chez I'enfant nourri au biberon, elle peut être obtenue par addition dans 
le lait de pectines cellulosiques (Gélopectose) ou de mucilages (Gumiik). l'appréciation du 
béïiéfice que confère l'utilisation d'épaississants n'est cependant pas univoque. Une étude 
ph-mètrique a montré que l'addition de céréales de riz dans le biberon diminuait nettement 
et t~ignificativement le reflux horaire (Ramenofsky et Leape, 1981) tandis qu'une autre étude 
util'sant la même méthodologie fournissait des résultats inverses (Bailey et al, 1987). Dans 
ce dernier travail, si une légère diminution du pourcentage de temps passé il un pH inférieur 
à 4 est remarquée lors de I'cSpaississement et lorsque I'enfant est en position ventrale, une 
aggravation du reflux est notée lorsque l'enfant est en décubitus. Pour Vandenplas et Sacré- 
Srr ils, i'çtpaississement des repas peut induire des reflux occultes prolongés susceptibles 
d'augmenter le risque d'oesophagite ou de complications respiratoires (Vandenpias et Sacré- 
Smits, 1987). L'efficacité clinique de l'épaississement des repas n'est toutefois pas remise en 
cause (Orenstein et al, 1987; Vandenplaset Sacré-Smits, 1987). Uneétude récente (Le Luyer 
et aY987) a montré que I'administration de Gélopectose diminuait de façon significative le 
pourmntage de temps passé à un pH inférieur à 4 et le nombre de reflux, Chez l'enfant plus 
grand, il est indiqué de diminuer les liquides au cours des repas et de supprimer les eaux 
gazsuses, source d'hyperpression gastrique. La restriction calorique est une comwsante du 
traitlsment chez les patients obèses, la perte de quelques kilos excédentaires pouvant 
diminuer nettement le RGO. Il est également recommandé de supprimer de l'alimentation les 
graisses, le chocolat, la menthe, qui diminuent le tonus du sphincter inférieur de l'oesophage. 

LB traitement posturai 

Lo traitement postural est le plus fréquemment utilisé pour la simple raison méccanique que 
le réservoir que constitue i'estomac a moins de chances de se vider dans l'oesophage si 
l'orifice entre les deux organes est en position haute au lieu d'être en position latérale. La 



position n'a par contre pas d'influence sur la pression du sphincter du bas oesophage. I! faut 
savoir par ailleurs que les épisodes de reflux prolongés, susceptibles d'être particulierement 
nocifs pour la muqueuse oesophagienne, et pour le tractus respiratoire ont lieu surtout la nuit. 
Chez le nourrisson, la position orthostatique classique, obtenue par l'utilisation d'un siège 
d'enfant doit être abandonnée. Une étude comparative de la valeur de la position assise 
classique à 60" et du décubitus ventral sur un matelas incliné à 30-45O a été faite chez 15 
nourrissons âgés de 2 semaines à 6 mois atteints de RGO (Orenstein, 1983; Orenstein, 
1983). L'imporîancedu refluxaétédbterminée par i'enregistrementcontinu du pH oesophagien 
2,s à 3 cm au-dessus du Si0 au cours des 2 heures suivant l'absorption de jus de pomme 
(pH inférieur& 4'5). Chaque enfant était étudié pendant une ou deux périodes dans chacune 
des deux pctsitions (total de 19 paires de périodes d'étude). Le décubitus ventral était 
maintenu à l'aide d'un harnais en tissu épinglé au matelas. L'analyse des variations du pH a 
montrb un reflux significativement moindre avec le harnais par rapport à la chaise. Cette 
diffhrence reste significative lorsque les enfants étaient divisés en deux groupes selon que 
leur âge était supérieur ou inférieur à 2 mois. Dans l'ensemble, les nourrissons étaient plus 
calmes dans le harnais et dormaient d'avantage. Les examens radiologiques montrent qu'en 
dtlcubitus ventral la jonction gastro-oesophagienne est surélevée et se trouve au niveau de 
la poche à air ; par contre, en position assise, cette jonction est submergée par le contenu 
gastrique liquidien. De plus, il est difficile de maintenir de jeunes nourrissons en rectitude en 
position assise du fait de i'hypotonie physiologique du troncà cet âge : lacyphose dorsale tend 
à submerger encore plus la jonction gastro-oesophagienne et à augmenter la pression intra- 
abdominale. Ledécubitusventral dans un harnais, trèsfacileà réaliseràdomicifeet bien tolér4 
par ta majorité des enfants, paraît donc être le traitement positionne1 de choix. L'activit4 
spontanée de l'enfant plus grand rend illusoire le maintien dece type de posture et il faut savoir 
proposer assez tôt la simple élévation de la tête du lit de 15 cm (Barish et al, 1985). Chez le 
grand enfant, en surélevant la tête du lit par des blocs d'au moins 5 cm, on réduit l'exposition 
à l'acide pendant la nuit. Le décubitus laterai gauche ou dorsal est préférable au décubitus 
ventral en raison de la position anatomique du cardia. Le travail en position baissée, les efforts 
qui augmentent la pression abdominale comme le port de poids, les vêtements trop serrés 
qui accroissent aussi la pression abdominale doivent être évités. 

4. Les modificateurs du comportement digestif 

La principale barrière qui s'oppose au RGO est le tonus du sphincter inférieur de 
l'oesophage (SIO) et la qualité du péristaltisme de l'oesophage. Cette barrière dépend de 
mécanismesde régulation endocriniens et neurogènes, sur lesquelsagissent les modificateurs 
du comportement digestif, désormais appelés prokinétiques. 

Béthanechol 

Le béthanechol possède plusieurs applications en gastro-entérologie grâce à son action 
cholinergique muscarinique sélective et son effet prédominant au niveau du tractus digestif 
supérieur. Le béthanechol augmente le tonus du sphincter inférieur de l'oesophage et 
augmente l'activité motrice de i'estomac. L'efficacité du bétanechol a été établie par Euler qui 
a montré dans une étude en cross over et double aveugle une réduction significative des 
vomissements et une reprise pondérale (Euler, 1980). Ces résultats ont été confirmés par 
Strickland et Chang (1 983) mais infirmés par Orenstein et al (1986), qui a montré que le 
bétanechol aggravait le reflux chez des enfants présentant une pression du SI0 normale 
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(Orenstein et al, 1986). Le béthanechoi peut être administré par voie orale ou par voie sous- 
wtanée, à la dose de 0'6 mglkg en 3 prises. Le principal effet secondaire est l'accroissement 
du nombre de selles. Par ailleurs, le bétanechol, substance cholinergique, est contre-indiqué 
pziur les patients asthmatiques. 

Le métoclopramide possède à la fois une action centrale antiémétique et une action 
pdriphérique sur Ie muscle lisse intestinal, liée à une inhibition du tonus dopaminergique et 
à une augmentation de la libération d"acéty1-choline par les terminaisons nerveuses 
ct~oiinergiques post-ganglionnaires. t'efficacité du métoclopramide sur le tonus du sphincter 
in"érieur de I'oesophage (S10) et sur les contractions oesophagiennes a été montré chez 
l'enfant (Machida et al, 1988). L'action du métoclopramide inclut une accélération de la 
vidange gastrique, qui a été dbmontrée chez les prématurés (Sankaran et al, 1982) et chez 
les nourrissons présentant des troubles moteurs de i'intestin (Hyman et al, 1985). Employé 
à la posologie de 0,5 mglkg en quatre doses, le métoclopramide réduit significativement les 
synptômes du RGO (Leung and Lai, 1984, bien qu'une efficacité sur le tracé ph-mètrique 
ne soit observée qu'à une doses de 0'3 mglkglprise (Hyams et al, 1986). L'affinité du 
m(?toclopramide envers les récepteurs dopaminergiques c4rbbraux peut entraîner des effets 
secondaires neurologiques de type extra-pyramidal, qui justifient une surveillance régulière 
(Lw and Gael, 1980 ; Bateman, 1985 ; Grimes, 1981). 

Le dompéridone partage avec le métoclopramide une action antidopaminergique, mais 
corrtrairement à lui ne possède aucun effet cholinergique. II augmente le tonus de base du 
sphincter inférieur de I'oesophage (S10) (Bron et Massih, 1980), et augmente la vidange 
gastrique en stimulant ta contraction antrale et en diminuant le tonus du sphincter pylorlque 
(Brtwden et ai, 1982). Par ailleurs le dompéridone n'agit au niveau cérébral que sur la (ttrigger 
zor,e,> chémo-réceptrice. II ne franchit pas la barrière hémateencéphalique et ne possède 
dorc pas d'effets secondaires centraux. La posologie efficace recommandée est de 0,5 à 1 
mgr kgljour mais elle peut être augmentée jusqu'à 2 mgkgljour. L3&ude Grill et al (Grill, 1985) 
mcr~tre qu'apr&s un traitement de six semaines par le dompéridone, dont tes trois dernières 
à raison de 0'6 mgfkgd, il existe une amélioration significative de certains paramètres ph- 
mèttques postprandiaux, le pourcentage de temps passé & un pH inférieur à 4 et le nombre 
de nzflux, ainsi qu'une diminution de la fréquence des rbgurgitations, des vomissements et de 
la tcux. CefficacitCs du dompéridone dans le traitement des affections respiratoires liées au 
reflbx a été rbcemment démontrée (Dupont et ai, 1989). Elle était associée à une rMuction 
significative du reflux ph-mètrique nocturne, 

II s'agit d'un nouvel agent prokinétique qui stimule l'activité motrice par un mécanisme 
indirect cholinergiqueau niveau des récepteurs pst-ganglionnairesdes plexus myentériques. 
11 accélère ta vidange gastrique, augmente la pression du S10, mais n'a pas d'effet sur la 
sécrt:tion acide gastrique (Rentjens et al, 1986). 11 n'a pas d'effet connu extra-intestinal et ne 
stimuls pas la sécrétion de prolactine. Après une prise orale, le pic maximal sérique est obtenu 
en deux heures, et la durée de demi-vie est de 1 O à 12 heures. LeCisapride à la dose de 1 mg/ 
kg/j a un effet favorable sur la diminution du temps d'exposition à l'acide et sur la clairance 
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oesophagienne (Rode, 1987). Chez les nouveau-nés présentant une bronchodysplasie, le 
Cisapride est particulièrement efficace pendant le sommeil. Par rapport à un placebo, il 
diminue de façon significative le pourcentage d'exposition à I'acidité et le nombre des reflux. 
Son effet plus marqué pendant le sommeil, par rapport à la durée totale d'enregistrement, est 
important dans la mesure où le reflux nocturne peut être un facteur particulièrement nocif pour 
la situation pulmonaire compromise de ces patients (Saye, 1987). Cucchiara et Coll. ont 
étudié (Cucchiara, 1987) chez 17 patients présentant un RGOdocumentéet uneoesophagite 
histologique, les effets à long terme de ce produit : 8 enfants reçoivent du Cisapride à raison 
de 0,3 mglkg, 3 fois par jour et 9 un placebo. Après un essai de 8 semaines, le score clinique, 
ph-mètrique et histologique est significativement amélioré dans le groupe traité, alors 
qu'aucun effet n'est observé dans le groupe placebo. 

5. Pansements digestifs 

Le but des pansements digestifs est de diminuer voire de supprimer la toxicité du reflux 
gastrique acide sur la muqueuse oesophagienne dont l'épithélium malpighien ne possède 
aucun moyen de défense contre les agressions chimiques. Certains antiacides ont un 
véritable pouvoir tampon qui garantit une neutralisation de I'acidité gastrique. Re tels 
antiacides, faits à base de sels de magnesium et d'aluminium (Maalox", Phosphalugelm) ont 
une efficacité démontrée, au moins sur les lésions d'oesophagite. Ces antiacides doivent être 
administrés à fortes doses et pendant une longue période (au moins deux mois). Ils doivent 
être administrés sous forme liquide, ne doivent pas contenir de calcium (ce qui provoque un 
regain de sécrétion acides) ; ils doivent être administrés entre une et trois heures après les 
repas pour tamponner le pic de sécrétion gastrique acide induit par le repas. L'alginate de 
sodium (Gavisconm), transformé en gel visqueux, est régurgité en premier dans l'oesophage 
et s'interpose entre la paroi oesophagienne et le liquide gastrique irritant. Son efficacité 
pharmacologique est confirmée par une étude de Le Luyer et Coll. chez 83 enfants présentant 
un reflux authentifié par la pH-mètrie postprandiale. Les auteurs ont pu mettre en évidence 
I'action anti-reflux du Gavisconm en montrant une diminution significative et constante du 
temps d'exposition acide pour la muqueuse oesophagienne ainsi que ladiminution du nombre 
et de la durée moyenne des reflux. La posologie est de 1 à2 mllkglj à répartir suivant le nombre 
des repas, l'administration se faisant aprh chaque biberon ou repas. Ces résultats sont 
retrouvés dans l'étude de Buts et Coll. (Buts, 1987), qui utilisent une méthodologie différente 
(pH-mètrie de longue durée et réalisée contre placebo). La smectite (Srnecta@) à raison de 
1 sachet dilué dans 50 ml d'eau (dont une partie est administrée après chaque repas) a une 
efficacitécertaine. Chez lesenfants présentant uneoesophagite endoswpiqueet histologique, 
le Smectam contre placebo guérissait I'oesophagite tant macroscopique qu'histologique (Le 
Luyer, 1987). Le travail de Gouyon et Coll., réalisé chez le nouveau-né, démontre par pH- 
mètrie l'efficacité de la smectite dans le RGO du nouveau-né : diminution très significative du 
pourcentage de temps passé en dessous de pH 4 et des reflux très acides (Gouyon, 1988). 

6. Les inhibiteurs de la sécretion gastrique acide 

Les anti-H2 agissent en diminuant le tonus de stimulation gastrique acide au niveau des 
cetlules sécrétrices de la muqueuse gastrique. Plusieurs générations se succédent, la 
cimétidine CTagameP), la ranitidine (Ranipie@, Azantaca), qui est désormais la plus fré- 
quemment utilisée à la dose de 10-1 5 mgikglj en deux prises. Les inhibiteurs de la pompe à 
protons bloquent l'enzyme capable de sécréter les ions HI dans la lumière gastrique. Deux 
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motécules sont actuellement disponibles, l'oméprazole (MopralQ?) et le lanzoprazole (LanzoP), 
à utiiiser tous les deux à raison de 1 mglkglj en deux prises. Aucune étude contr6Iée dans la 
piiputation d'enfants polyhandicapés n'a permis jusqu'à présent de différencier I'effet 
thérapeutique de ces deux classes de médicaments. Toutefois il faut remarquer que le 
NlopralQ?, dont la sécurité d'emploi semble attestée par environ une dizaine d'années 
d'axpérience chez Sadulte, vient d'obtenir 1'A.M.M. pour le traitement d'entretien des 
oesophagites chroniques stade 2-3, qui sont justement en pédiatrie l'apanage des enfants 
poiyhandicapés. 

7'. Traitement chirurgical 

La technique chirurgicale la plus satisfaisante en pédiatrie est la fundoplicature de Nissen, 
ai, cours de laquelle est réalisé un manchonnement du fundus autour des 2 3  derniers cm de 
I'oesophage. La technique est bien tolérée, présente un faible taux de mortalité et se révèle 
tres efficace dans ta prévention du refjux (Jolley et al, 1980 ; Giuffre et al, 1987). La technique 
est réalisable chez le nourrisson (Randol ph, 1983), même de petit poids de naissance (St Cyr 
et al, 1986). A la suite de I'intewention peuvent survenir quelques difficultés comme une 
alimentation difficile et lente, une sensation d'ktouffement à l'ingestion de solides, La 
co.nplication la plus sérieuse est l'impossibilité de roter ou devomir même en cas de dilatation 
gastrique aiguë. Four cette raison, la technique chimrgicale volontiers utilisée est un 
ms.nchonnement incomplet des 2/3, qui laisse au sujet le loisir de roter notamment après 
ringestion de boissons gazeuses. Quelques cas de dumping syndrome sont rapportés à 
I'excitation vagale. 

8. Indications thérapeutiques 

Le traitement médical doit être entrepris devant toute manifestation digestive, respiratoire 
ou g6nérale du RGO de I'enfant. La guérison spontanée du RGO ne peut pas être espérée 
chez Senfant polyhandicapé et la nécessité d'une prise en charge précise et de longue durée 
est donc une nécessité. L'association épaississement et orthostatisme n'est pas toujours de 
réalisation facile. L'utilisation de pansements et de prokinétiques peut donc être toujours 
recrlmmandée en première interrtion, si les manifestations cliniques ne sont pas celles d'une 
oes3phagite ulcérée. Si les lésions oesophagiennes sont sévères, la preuve est faite qu'en 
l'absence d'inhibiteurs de la sécrétion gastrique acide, les lésions constatées à t'endoscopie 
restent inchangées, La question d'un traitement prolongé par anti-H2 ou inhibiteurs de la 
porrpe a protons doit désormais être envisagée. La thérapeutique médicale peut présenter 
cefiUnes limites et on ressent ia nécessité d'un traitement chirurgical. Actuellement, les 
élérrients de décision d'une thérapeutique chirurgicale restent essentiellement cliniques. 
Dans le cas de manifestations digestives prédominantes, c'est la chronicité des troubles et 
leur 1-écidive dès l'arrêt du traitement qui est I'argument décisif. La pr6sence de vomissements 
à répetition incoercibles est certainement une indication quasi formelle. Une fréquence élevée 
de hvrrncho-pneumopathies d'aspiration impose également la fundopli~ature de Nissen 
(Ore 7stein et Orenstein, 1988). 
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Le reflux gastro-oesophagien 
chez les enfants polyhandicapés : 

aspects diagnostiques et thérapeutiques 

Dr. M.E. de Tinguy*, Christophe Dupont*, Pierre HbIardot** 

lous lesauteurss'accordentàreconnaîtrelafréquenceaccruedu refluxgastro-oesophagien 
chez les enfants infirmes moteurs cérébraux (I.M.C.) (2) (5) (61, (7) (9) (1 1) (12) (13). 
Soridheimer et Morris (8) ont étudié une population d'enfants polyhandicapés et relèvent une 
frécuence d'environ 15% d'enfants vomissant atteints de reflux gastro-oesophagien. Ils 
reconnaissent cependant l'impossibilité d'émettre un diagnostic lorsque les symptômes sont 
autres. 

1. Physiopathologie 

Crr distingue dans un premier temps des causes mkcaniques. Le décubitus influe 
énotmement sur la pathologie. On sait que le reflux gastro-oesophagien est 40 fois plus 
fr6quent chez les I.M.C. grabataires que chez les non-grabataires (7). Les malformations 
rachidiennes (8) sont responsables de perturbations anatomiques et dynamiques importan- 
tes cJu diaphragme et du hiatus oesophagien. La cyphose etlou la scoliose modifient 
considérablement le hiatus (qui devient béant) (5)' et facilitent ainsi le passage de l'oesophage 
abdominal et de l'estomac dans le thorax. Les piliers du diaphragme sont souvent réduits à 
desiinples lames musculaires de mauvaise qualité, trèséloignées I'unede l'autre (6) (1 2) (1 3). 
Les spasmes musculaires, convulsions et mouvements en hyper-extension sollicitent le 

* Chirurgie urologique - Centre Hospitalier Côte de Lumidre - Les Sables d'Oionne (851 19) 
** Service du Professeur Chaussain - Hôpital Saint-Vincent-de-Paul - Paris. 
** Service de chirurgie digestive - Hapital Saint-Vincent de Paul - Paris. 
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hiatus oesophagien (5). L'augmentation de la pression intra-abdominale est la conséquence 
de la constipation, très fréquente chez ces enfants. 

On distingue aussi des causes fonctionnelles : une vidange gastrique et oesophagienne 
retardée (8), une inefficacité du sphincter inférieur de i'oesophage, vraisemblablement 
d'origine centrale (2) (5) (7) (8) (1 3), une motilité oesophagienne diminuée (5) (8) (11). 

2. Manifestations cliniques 

Chez l'enfant polyhandicapé, les symptômes du refiux gastro-oesophagien sont toujours 
sensiblement les mêmes : oesophagite volontiers ulcért3e, responsable de douleurs, et donc 
d'une diminution de i'alimentation avec retard staturo-pondéral important (de 2 à 3 DS) (9) 
(12) ; anémie ; dysphagie ; vomissements répétés, qui sont d'autre part une charge non 
négligeable pour l'4quipe soignante. Les manifestations pulmonaires, principalement des 
broncho-pneumopathies graves, sont également possibles. Mais, malheureusement, trop 
souvent chez ces enfants au handicap cérébral souvent lourd, ie reflux gastro-oesophagien 
peut être totalement occulte. II ne faut donc pas à hésiter à le rechercher, même en i'absence 
de signeclinique patent. Schmitt et Rice insistent sur le fait que tous les vomissements ne sont 
pas liés au reflux gastro-oesophagien (mérycisme, trouble de la déglutition), cette distinction 
ayant une incidence thérapeutique majeure (5) (7) (8). 

3. Le diagnostic du reflux gastro-oesophagien 

Les méthodes d'exploration du reflux gastro-oesophagien se sont diversifiées et pemet- 
tent une analyse morphologique, clinique, manométrique voire histologique de la filiere 
oesophagienne. II est essentiel de préciser les indications de ces explorations, selon des 
critères qui doivent faire place égale aux renseignements qu'elles peuvent apporter et à leur 
degré de pénibilité. 

Le transit oesogastroduod4nal analyse la morphologie de i'oesophage et de r'estomac, 
mettant en évidence sait le reflux, soit une hernie hiatale (3) (5) (8). Schmitt (7) insiste sur la 
relative fiabilité de cet examen, qui doit être compl6té par une fibroscopie, une pf-fmétfie eV 
ou une manométrie. 

La pHmétrie oesophagienne, qui nécessite 24 heures d'enregistrement continu, permet 
pour beaucoup d'établir te diagnostic (1). Cependant, Malthanner (3) et col!. pensent que la 
pHmét!trie standard ne permet pas de mettre en évidence les reflux arcalins, responsables de 
complications graves. t a  fibroscopie, avec biopsie Bventuelte, et ta manorn&t!trie sont alors des 
compléments indispensables. 

La fibroscopie permet d'analyser partiellement ta morphologie oesophago-gastrique, 
mettant en évidence une éventuelle hernie hiatale et apprécie parfaitement la souffrance de 
la muqueuse. Elle permet également une étude dynamique de la motricité du cardiaavec, par 
contre, une 6valuation de son ouverture et 'de sa fermeture. 

Les indications techniques de ces examens d'expbration du reflux gastroilesophagien 
doivent être spécifiées en fonction des situations cliniques et moduldes en fonction de leur 
facilité de réalisation. 
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4, Le traitement chirurgical du reflux gastro-oesophagien 

Pour une population de sujets normaux, le traitement du reflux gastro-oesophagien est 
avant tout médical. Cependant, ce type de traitement est particulidrement inefficace chez les 
enfants encéphalopathes (seulement 13 à 25% de réussite) (7) (1 5). Le mérycisme aggrave 
le taux d'échec. C'est généralement après un traitement médical prolongé et devant la 
persistance d'oesophagites graves ou de pneumopathies sévères que l'enfant, plus ou moins 
denutri, est adressé au chirurgien. 

La technique opératoire 

L'intervention généralement pratiquée est la fundopticature selon la technique de Nissen. 
Crsîte intervention consiste à replacer l'oesophage terminal dans l'enceinte abdominale pour 
ré':ablir le mécanisme anti-reflux en créant un manchon qui entoure la partie terminale de 
1103sophage. Ce manchon est fixé au diaphragme après rapprochement des piliers. Certains 
prt>conisent une technique modifiée avec patch d'appui (6). Cette modification ne nous a pas 
sa!isfait et nous paraît même dangereuse sur ces oesophages inflammatoires et fragiles. 
Cette intervention, simple chez le sujet normal, s'avère difficile chez les encéphalopathes. Elle 
prdsente des difficultés techniques liées à la déformation rachidienne, à l'écartement trop 
important des piliers diaphragmatiques, à la péri oesophagite souvent majeure qui rend la 
dissection oesophagienne difficile. L'association d'une pyloroplastie ou d'une pylorotomie (7) 
peut être discutée. 

L.es résultats des interventions anti-reflux sont difficiles A évaluer, l'analyse de la ri2térature 
ne aonnant des séries qu'avec un recul moyen de 2 à 5 ans. Les populations sont peu 
horiogènes et il est difficile de différencier morbidité et mortalité liées au reflux gastro- 
oesophagien, à l'intervention elle-même et aux tares coexistantes. II apparaît cependant que 
les complications pst-opératoires sont plus fréquentes chez les I.M.C. (2) (5) (1 1) (1 4). Four 
Rice (5) et Tovar (Il), la morbidité est identique chez les I.M.C. et chez les non I.M.C.. La 
morîalité liée à i'intervention serait de 0% chez les non I.M.C. et de 6% chez les I.M.C., 
prinsipalement par sepsis. 

L2s complications per-opératoires sont liées aux difficultés opératoires soulignées précé- 
demment (12) (9) : plaie oesophagienne, plaie diaphragmatique, plaie hépatique, plaie 
splénique, Les complications précoces (intervenant moins de trente jours après l'opération) 
sont principalement la dilatation gastrique avec impossibilité d'éructer (I I)  (12) (151, la 
dysrthagie temporaire (5) (71, des occlusions sur bride graves et de diagnostic difficile chez 
ces enfants constipés chroniques qui ne peuvent plus vomir (1) (5) (7) (9) (1 5)' des sepsis (9) 
(11) (15) et des pneumonies (7) (11). Les complications tardives (intervenant plus de trente 
jours après l'opération) sont essentiellement les occlusions sur brides et i'échec ou la récidive. 
Le eux d'échec est extrêmement difficile à apprécier, et le taux de récidive peut atteindre 
12,5(k (2) (4). La fiabilité de ce chiffre fait appel à des critères encore flous (méthodes 
d'évzJuation, recul). Sur 33 cas opérés selon la technique de Nissen, Wesley (1 3) relève 2 cas 
d'échec, tous deux réopérés avec succès. Les récidives surviennent la première année (6) 
dans plus d'un cas sur deux (55%) et sont liées à une ascension de fa valve dans le thorax. 
Le ficteur de risque d'échec le plus important semble être l'état nutritionnel, souvent 
catastrophique, du patient (7) (1 2) (1 3) (1 4). 
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Le taux de mortalité post-opératoire est là aussi difficile à apprécier, les causes du décès 
n'étant que rarement précisées. Ce taux serait de 1 % pour Flake (2). Rice (5) comptabilise 
6% de mortalité per-opératoire par sepsis et 8% de décès tardifs, toutes causes confondues. 
Robie (6) note, sur une population de 21 patients, 3 décès (14%) liés ni au reflux gastro- 
oesophagien, ni à la chirurgie. Sur 35 enfants opérés, Schmitt (7) déplore 7 décès (20%), 2 
cas par occlusion de diagnostic tardif, 2 cas d'entérites nécrosantes non expliqués et 3 cas 
de récidives de reflux gastro-oesophagien non réopérés, Sur 33 patients opérés, Wesley (1 3) 
dénombre 4 décès (12%) dont 3 de cause neurologique et un, peu après l'intervention, de 
pneumopathie gravissime. Cet enfant avait un état de dénutrition particulièrement grave 
associée& une atteinte cér4bralesévère avectroublede ladéglutition majeure, Wilkinson (1 5) 
relève sur 31 interventions 5 décès tardifs (1 6%), dont les causes ne sont pas précisées. 

On obtientavec la fundoplicature de 72% (61 à 88% (1 ) de bons résultats sur le symptdme : 
disparition de i'oesophagite et de son cortège douioureux, disparition des torticolis (9) (10) ; 
diminution des sympt8meç pulmonaires {sauf en cas de troubtes de ta déglutition associée). 
Cette pathologie serait @aifleurs selon Vane (12) une contre-indication à la fundoplicature 
selon la technique de Nissen (7) (2) (6) (1 0) ; gain pondéral qui semble maximum pendant !es 
deux premieres années (3.8 kg à 3 mois) (9) (2) (5) ri) (6) ; diminution des convulsions et par 
conséquent des doses d'anticonvulsivants dans 90% des cas (9) ; diminution du riombre 
d'hospitalisations (5) (7) ; amélioration des soins : la disparition des vomissements modifie 
complètement la prise en charge de ces enfants et leur contact avec les équipes soignantes 
et la famille ; la qualité de vie de ces enfants s'améliore énom4ment et permet dans certains 
cas un éveil parfois inespéré (2) (7) (9) (4). 

5. Gastrostomie et reflux gastro-oesophagien 

La grande majonté des enfants I.M.C. souffre d'une dénutrition sévère nécessitant une 
alimentation entérale, le plus souvent pargastrostomie (sonde ou bouton) (7). Lagastrostomie 
est trésfréquemment rendue responsable de I'apparition d'un reflux gastro-oesophqien, de 
telle sorte que I'intervention anti-reflux lui est quasi systématiquement associée, tout du moins 
systématiquement proposée. Cette position doit être nuancée, Flake (2) n'observe que 2 cas 
de reflux gastro-oesophagien consécutifs à une gastrostomie nécessitant une intervention 
anti-reflux selon la technique de Nissen. La détection du reflux gastro-oesophagieri permet 
de limiter l'intervention anti-reflux aux seuls reflux symptomatiques. La gastrotornie associée 
à la fundoplicature de Nissen permettrait un diagnostic plus facile des complications 
abdominales (dilatation gastrique, occlusion) f7). 

6. Le reflux gastro-oesophagien et la chirurgie rachidienne 

La correction orthopédique des malformations rachidiennes chez les patients atteints de 
refiux gastro-oesophagien n'est que très rarement proposée en raison des complications 
qu'entraîne le reflux gastro-oesophagien lors de cette chirurgie (9). Inversement, la traction 
rachidienne semble n6faste pour le montage anti-reflux. Mais la gravité des pneumopathies 
est telle chez ces enfants condamnes au décubitus post-opératoire strict, qu'il semble 
préférable de réaliser la fundoplicature de Nissen le plus tôt possible, avant ta chirurgie 
correctrice des anomalies rachidiennes, Je plus souvent évolutives, 

COLLOQUE POLYHANDICAP - SEPTIeME SESSION 



Conclusion 

Le reflux gastro-oesophagien est fréquent chez les enfants polyhandicapés. Le traitement 
rriédical n'est efficace que dans environ 25% des cas, mais l'intervention chirurgicale est 
rc?sponsablede 20% dedécès dans I'annéequi suit, le plus souvent par broncho-pneumopathie 
(7) (15). Malgré une morbidité et une mortalité non négligeables, il apparaît tout à fait licite de 
proposer la chirurgie précocement (après 3 mois de traitement médical) avant les grandes 
aamplications infectieuses et la dénutrition majeure. Chez 5 enfants en bon état nutritionnel, 
Schmitt (7) ne relève aucune complication. Il en est de même pour d'autres équipes dont les 
résultatssont encourageants (9) (1 3) (1 4). 11 est également important de bien préciser i'origine 
dos vomissements. S'ils sont liés aux troubles de la déglutition, I'intervention chirurgicale 
selon la méthode de Nissen sera totalement inefficace sur les symptômes pulmonaires. 
Lc~rsqu'elle est associée à une gastrotomie, la réalisation dbne fundoplicature doit être 
mcsdulée en fonction des données cliniques et paracliniques. Le bénéfice le plus important est 
tr&s certainement recueilli par les équipes soignantes et la famille, qui, avec la disparition des 
vomissements, peuvent envisager des rapports plus gratifiants avec l'enfant. 

Certaines questions restent cependant encore sans réponse. Quel est le devenir à long 
terne des enfants ayant subi une intervention de type Nissen ? Quel est le devenir des enfants 
ayant subi une intervention de type Nissen après détraction vertébrale? Seule une approche 
mt!kidisciplinaire, en collaboration avec les centres et tes personnes qui ont la responsabilité 
de ces enfants pemettra, sinon de répondre à ces questions, au moins d'améliorer leur prise 
en charge et de traiter ces reffux dans des conditions optimales. 
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Prise en charge respiratoire 
de I'enfant polyhandicapé 

Docteur Brigitte Estournet-Mathiaud* 

P,vec les progrès de la réanimation, la prise en charge des problèmes respiratoires de 
I'enlant polyhandicapé se pose de plus en plus souvent aux médecins et aux familles. II est 
certain que ces problèmes regroupent souvent des problémes @éthique et que si I'on doit 
soulager l'enfant il ne faut cependant pas alourdir la prise en charge qui isole encore plus les 
faml:les. 

Sltr un plan physiologique, les problèmes respiratoires au cours du polyhandicap sont de 
deulr types : ceux liés aux troubles de la déglutition et ceux liés à I'hypoventilation alvéolaire 
d'origine centrale, celle-ci étant exceptionnellement tiée à un phénomène restrictif paralyti- 
que. 

1. LI?$ troubles de d6glutition 

Ils sont fréquents chez ces enfants polyhandicapés et dominent le tableau . Leurs causes 
sont diverses, qu'il existe une apraxie buccolinguo-faciale, associée Zi une paralysie laryngée. 
ou qu'il existe un asynchronisme pharyngo-oesophagien souvent associé à des dyskinésies 
et Zi des reflux. Ces anomalies sont responsables de fausses routes lors des repas mais aussi 
lors c'e vomissements fréquents ; elles sont accompagnées d'encombrement pharyngé et 
tracheo-bronchique, de pneumopathies d'inhalation avec atélectasies et abcès. Les traite- 
ment:; proposés sont souvent incomplets : on peut améliorer dans certains cas la déglutition 

* Srvice de PBdiatrie Réanimation tnfantile Rééducation Neuro-Respiratoire - Garches. 
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avec de petites doses de MytelasedY (114 de comprimé x 4) ou de ProstigminedY, donner des 
aliments épais, froids, épicés. Il faut en tout cas traiter te reflux gastro-oesophagien. Quand 
I'enfant est encombré, des postures de drainage, une kinésithérapie biquotidienne de 
désencombrement et une antibiothérapie précoce doivent être proposés. Pour aider les 
parents et tes kinésithérapeutes, on peut proposer la présence d'un aspirateur électrique à 
domicile permettant d'aspirer les sécrétions pharyngées. En cas d'hospitalisation, en plus de 
cestechniques, on peut utiliser des aérosols avecanti-inflammatoires et fluidifiants bronchiques 
et pratiquer des séances de lit basculant, toujours efficaces sur I'encombrement. 

En dehorsdu quotidien, il existe uneautre périodedans la priseen chargeoù I'encombrement 
est un problème majeur : ce sont les suites d'intervention chirurgicale nécessitant une 
ventilation endotrachéale, en particulier I'arthrodèsevertébrale. En effet, il ne faut pas extuber 
trop tat en raison des problèmes centraux, mais une intubation prolongée pousse le patient 
dans un cercle vicieux où I'encombrement et les troubles de déglutition s'aggravent à la suite 
de l'inflammation liée au tube. C'est pourquoi nous essayons d'extuber ces patients 
précocement pour éviter ces aggravations secondaires qui entraîneraient inexorablement ct 
la trachéotomie. 11 est par conséquent nécessaire d'insister sur I'importance du bilan 
préopératoire pour éliminer I'hypoventilation d'origine centrale. 

2. L'hypoventilation alvéolaire d'origine centrale 

C'est la principale atteinte respiratoire rencontrée dans le polyhandicap. Elle se manifeste 
par une arythmie respiratoire nocturne, voire des pauses plus ou moins prolongées. Ces 
dernières sont d'autant plus facilement reconnaissables que la respiration est bruyante avec 
des ronflements nocturnes dûs à une trachéomalacie et à la chute de la langue en arrière, 
obstruant plus ou moins le pharynx en fonction des positions de I'enfant, toutes deux 
responsables de pauses obstructives associées. Actuellement l'exploration est facile : un 
simple enregistrement du volume courant au masque démontre l'irrégularité respiratoire et les 
pauses par un tracé désorganisé. Cette irrégularité est confirmée par l'enregistrement continu 
de la saturation sur 24 heures. Sans avoir recours à de vrais enregistrements polygraphiques 
de sommeil pour confirmer l'obstruction associée, il suffit de comparer les radios simples de 
la filière naso-pharyngée de profil en position assise et couchée. Ces anomalies se 
rencontrent à deux stades du polyhandicap : soit à la période aiguë de la pathologie 
responsable du polyhandicap, soit comme séquelles de traumatisme crânien (surtout s'il 
existe des signes d'atteinte du tronc cérébral pendant la période aiguë), d'anoxie cérébrale 
et de rhombencéphalite. Dans tous les cas la méconnaissance des problèmes respiratoires 
dans une période où I'enfant est en cours de récupération risque de retarder voir d'enrayer 
celle-ci. C'est pourquoi il est très important de ne pas extuber ou décanuler ces enfants à la 
fin du séjour en réanimation sans enregistrement graphique de saturation sur plusieurs jours. 
Dans tous les cas. il faut toujours surveiller les gaz du sang dans les semaines qui suivent la 
sortie de l'Unité de Réanimation. Cette prisè en charge, même prolongée, est indispensable 
pour donner toutes les chances d'amélioration à ces enfants. On peut même envisager la 
prise en charge en Unité de rééducation ou à domicile. Au bout de plusieurs mois, les 
problèmes liés à I'hypoventilation alvéolaire s'estomperont, autorisant alors l'allégement du 
traitement. Les troubles existant àlapériodeaiguë, même lorsqu'ilsontdisparu, réapparaissent 
souvent lorsdes infections intercurrenteset des stresschirurgicaux. II faut donc les rechercher 
soigneusement dans les bilans préopératoires par l'interrogatoire et les enregistrements 
polygraphiques du sommeil. II n'est bien sûr pas question, en cas de découverte fortuite d'une 
hypoventilation alvéolaired'imposer une prise en charge trop lourde au patient et à sa famille. 



La prescription de petites doses de Théophylline (5 à 10 mgkg!]) qui améliore te fonctionne- 
ment diaphragmatique et stimule les centres respiratoires, ou de la caféine, est souvent plus 
jtdicieuse. Certes, en période ptopératoire, si l'enfant ne reprend pas une ventilation 
sjwntanée, il faut savoir attendre plusieurs jours que la situation se stabilise avec une 
vantilation endotrachéaie, voire passer par un stade intermédiaire de ventilation par voie 
nasale s'il n'existe pas de troubles majeurs de déglutition et de stase salivaire. Si les resukats 
s'avérent insuffisants, on utilisera alors la technique du Iit basculant. Toutes ces techniques, 
eontraignantes, ne peuvent être envisagées de façan chronique que dans de très rares 
e~rceptions. En effet, lors de la phase stable du polyhandicap, la prise en charge des 
problémes respiratoires pose des problèmes d'ordre éthique : il est tout simplement difficile 
de savoir jusqu'où on doit aller pour éviter des souffrances à l'enfant (en sachant que 
I'Pypoventilation alvéolaire d'origine centrale est toujours méeonnue par le patient quelque 
sait son état, et n7entraÎne jamais de sensation d'étouffement), Une prise en charge 
respiratoire lourde va contribuer il isoler encore plus l'enfant de sa famille. C'est pourquoi, s'il 
fain toujours accueillir ces enfants en Centre de réanimation lors de toutes périodes aiguës, 
la ri&cision finale de prise en charge du problème respiratoire ne peut être prise qu'au eas par 
cas par les réanimateurs aprds avoir consulte les différents intervenants auprès de l'enfant : 
ses parents bien sûr mais aussi les kinésithérapeutes, éducateurs, assistantes sociates, 
mtSdecin traitant. 

&a prise en charge de tels enfants ne peut être sté&oSrpée et doit être discutée pas h pas 
afi? d'améliorer le confort de vie sans alourdir le handicap. 
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Les déformations orthopédiques de l'enfant 
polyhandicapé et les possibilités thérapeutiques 

Docteur Raphaël Seringe* 

Les déformations orthopédiques chez l'enfant polyhandicapé déficient profond sont 
fréquentes, variées et peuvent atteindre l'une ou l'autre des articulations des 4 membres ou 
encore le tronc. Parmi toutes les déformations possibles, certaines sont peut-être plus faciles 
à prendreen charge commecellesdu pied, du genou ou des membressupérieurs. Par contre, 
Satteinte des hanches et l'atteinte du rachis vont poser des problèmes bien plus difficiles 
traiter. Cesdéfomationsvont compromettre lastation assise, rendre le décubitus inconfortable 
et les soins corporels de plus en plus difficiles. II y aura ou il y a déjà des problèmes cutanes 
voire des escarres et à ces importantes gènes peuvent s'ajouter, en particulier en cas de 
déformation du tronc, des problémes respiratoires qui vont être aggravés par la déformation 
scoliotique. Toutes ces conséquences sont, bien souvent, accompagnées de phénomènes 
douloureux, et c'est screment une des raisons pour lesquelles il faut prendre en charge les 
problèmes orîhopédiques que sont la luxation de hanche et la scoliose. Lorsqu'à cause des 
douleurs qu'entraîne une luxation de hanche, il nous arrive d'opérer de jeunes adolescents 
polyhandicapés et de faire une opération délicate (la résection tête et col), on s'aperçoit que 
la tête fémorale est ulcérée, son cartilage articulaire a disparu : il s'agit d'une coxarthrose 
précoce. C'est vraisemblablement la raison des douleurs précoces, dans la grande enfance 
et i'adolescence, qu'entraînent ces luxations de hanche chez l'enfant polyhandicapé déficient 
profond, raison pour laquelle il faut essayer d'éviter, de prévenir la luxation de hanche et 
lorsque celle-ci est installée, la corriger. 

* Service de Chirurgie Orthopedique - Hapita1 Saint Vincent de Paul - Paris. 
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La scoliose peut évoluer de façon catastrophique au moment de ta poussée pubertaire et 
on peut observer des scolioses de 100 voire 130" qui aboutissent également à des 
complications respiratoires, à des phénomènes douloureux par contact anormal entre le grill 
costal et le bassin ou à des douleurs d'arthrose dans la concavité de ces énormes courbures. 
il est utile decomprendreles facteursétiologiquesqui sontà l'originedecesdéformationspour 
mieux les appréhender et pour proposer des traitements logiques. II y a des facteurs 
neurologiques (asymétrie du tonus, déséquilibre de la force musculaire). L'btat des muscles 
est souvent asymétrique chez ces enfants et source de désordreorthopédique majeur. Acela, 
s'ajoutent des facteurs mécaniquescomme certaines postures prolongées que prend I'enfant 
soit en décubitus soit dans des sièges plus ou moins confortables. La non acquisition de la 
marche, elle même, est unfaaeurd'aggravation desdésordresorthopédiquescarelle modifie 
es structures de croissance et le travail des contraintes musculaires et de la pesanteur sur 
les cartilages de croissance. 

1. Les problèmes de hanche 

Nous avons représenté (fig. 1) le mécanisme de la luxation de hanche chez I'enfant 
déficient profond polyhandicapé. Casymhtrie des groupes musculaires de la hanche gauche 
par prédominance des musclesadducteurs, alors que les muscles moyen fessier, petit fessier, 
fascia lata sont faibles, va induire une attitude vicieuse du fémur en adduction et la tête 
f9morale va progressivement s'échapper en haut et en arrière. Par comparaison, de l'autre 
coté, t'équilibre musculaire de la hanche dans le plan fronfal est correct entre les abducteurs 
et les adducteurs : la hanche va rester centrée et ne se luxera pas. Le déséquilibre musculaire 
peut aussi concerner les muscles fléchisseurs-extenseurs, rotateurs internes-rotateurs 
externes, ce qui aboutira à des déséquilibres complexes ainsi qu'à des déformations 
atypiques de la hanche et à des postures variables. 

Signes cliniques 

II est important, par des examens cliniques répétés lors de la prise en charge de ces enfants 
(tous les 6 mois), de repérer une attitude vicieuse, de repérer une limitation de l'amplitude 
articulaire par la recherche d'un fl exum, d'un adductum, d'un abductum eUou d'une rétraction 
ert hyperextension. Le Rexum est fréquent, il se recherche comme un déficit de l'extension 
ccmpl&te de la hanche ; un flexum de 20" est banal chez ces enfants mais au delà de Z O O ,  

il iaut craindre une luxation postérieure de la hanche. L'adductum est sûrement i'attitude 
vic:ieuse la plus à craindre : le fémur est entraîné vers le haut et vers l'arrière. L'abductum est 
l'03pOsé : c'est une rétraction de la cuisse en écartement. Souvent, on observe d'un côté un 
abductum, et de I'autre côté un adductum. Cette conjonction aboutit à une (<déformation en 
co1lp de vent*. La rétraction de la hanche en hyperextension interdit la position assise qui est 
soime de luxation antérieure de hanche. Prenons trois exemples cliniques : 

/-'attitude en coup de vent vers la droite de I'enfant entraîne les deux membres inférieurs 
qui partent vers la droite, la cuisse droite est en abduction, la gauche en adduction. C'est cette 
demière qui est menacée de subluxation ou de luxation. 

\ln autre enfant, plus grand, a une attitude vicieuse en flexion (flexum très important) et 
égsdement un coup de vent vers la droite et sa hanche gauche saille en arrière dans la fesse, 
la ti'?le fémorale est dé@ gravement luxée et source de douleur lors de chaque mobilisation. 

Un troisième enfant présente une attitude vicieuse en hyper-extension, hyper-atxf uction de 
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hanche, la position assise est impossible ou acrobatique, la tête fémorale est en train de se 
luxer vers l'avant et vers le bas. 

Signes radologjques 

Lorsqu'il n'y a pas de signe clinique, une surveiliance radiologique, tous les deux ans, est 
suffisante. Elle permet de rechercher d'une par? les signes de dysplasie simple (coxa valga, 
hyperanterversion du col fémoral, cotyle insuff isant) dont lagravité est toute relative, et d'autre 
part le moindre signe d'excentration témoignant d'une subluxation voire déjà d'une luxation. 
Chez un jeune enfant de 4-5 ans, la hanche droite présente tous les signes de la dysplasie 
banale pour un enfant grabataire qui n'acquerra pas la marche, avec une coxa valga mjeure, 
un cotyle un petit peu court et vraisemblablement une augmentation de i'antéversion. Si cette 
hanche est bien centrée et relativement couverte, elle n'est pas actuellement en danger. Par 
contre, l'autre hanche avec la même dysplasie osseuse peut être déjà subluxée. C'est donc, 
lors de la surveillance radiologique, l'étude de l'écart entre le bord interne de la tête du fémur 
et I'arrière-fond qui est essentiel pour dépister la moindre excentration et pouvoir y remédier. 
Prenons deuxexemples radiologiques poursuivre les différences devariationdessubtuxations 
de hanche chez l'enfant polyhandicapé. Cet enfant avait une petite subluxation de hanche 
gauche, évoluant entre l'Zige de 3 ans et l'âge de 4 ans. II a eu un traitement chirurgical par 
ténotomie des adducteurs, avec un excellent résultat, mais i'autre hanche progressivement 
s'est luxée. La luxation de hanche peut changer de coté ; il ne faut pas s'occuper seulement 
de la hanche malade, il faut toujours vérifier les deux côtés. La luxation de hanche peut aussi 
changer de sens. Chez cet enfant de 4 ans, la tête fémorale droite était luxée en haut et en 
arrière. Cette luxation a été traitée alors que la hanche gauche était normale. Secondairement, 
on a vu apparaître du côté gauche une subtuxation postéro-supérieure et du côté droit (qui 
avait été initialement luxé en haut et en arrière) une luxation antéro-inférieure avec une attitude 
vicieuse progressive en hyperextension. Pendant toute la période de croissance, une 
surveillance est donc essentielle tant par i'examen clinique que par l'examen radiologique 
avec une adaptation et une modification des consignes vis à vis de la kinésithérapie, vis à vis 
des postures qu'il faut savoir changer au bon moment et vis à vis de ta chirurgie. 

2. Les déformations du rachis 

La principale déformation du rachis est la scoliose. Cette scoliose peut s'accompagner, 
dans le plan sagittal dedeuxtypesd'anomalies et par conséquent donner lieu àdeux tableaux 
différents : soit la scoliose avec cyphose d'effondrement où i'ensemble du tronc et de la tête 
sont effondrés vers l'avant soit au contraire la scoliose avec hyperlordose de l'axe. Souvent, 
dans tous ces cas de scolioses de l'enfant polyhandicapé, le bassin lui même est pris dans 
la déformation du rachis et devient ce que i'on appelle un bassin oblique. I l  est pris dans la 
%tourmente scoliotique» ce qui va induire des positions assises acrobatiques. Dans le cas 
d'une scoliose avec cyphose d'effondrement, on est obligé de soutenir i'enfant car il tombe 
en avant du fait de la courbure et de l'hypotonie de la musculature spinale. Dans le cas d'une 
déformation inverse, scoliose avec hyperlordose hypertonique, l'enfant est extfêmement 
difficile à positionner, à tenir dans des corsets. Enfin dans le cas d'un bassin oblique, on peut 
réussir parfois à maintenir t'enfant assis mais la position assise se fait sur une seule fesse à 
cause de l'obliquité pelvienne. II existe, en réalité, deux types de bassin oblique (fig. 2) : le 
bassin oblique de cause basse (A) où Yobliquit6 pelvienne est induite et expliquée par des 
asymétries et des rétractions des parties molles au niveau des hanches, une adduction 
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vicieuse d'un côté et une rétraction en abduction de l'autre côté ; le bassin oblique de cause 
haute (B) où ce sont des rétractions asymétriques du tronc entre les muscles du thorax et du 
bassin qui induisent lasurélévation d'un hémi-bassin par rapport à l'autre. En réalité, dans bien 
des cas d'enfant polyhandicapé, il y a une double participation basse et haute à l'origine du 
bassin oblique ce qui complique singulièrement la prise en charge orthopédique ou chirurgi- 
cale. 

3. Possibilites thérapeutiques 

Existe-t-if un traitement préventWI: des d6formations orthop6diques ? 

La prévention met en jeu un certain nombre de méthodes parmi lesquelles la kinésithérapie 
a une prace essentielle ; kinésithérapie passive, postures, installation de Senfant selon des 
positions variables, usage de corset pour des scolioses, siège moulé pour tenir les troncs 
mous et hypotoniques, verticalisation intermittente. Les kinésithérapeutes des centres de 
r6éducation ont su trouver un certain nombre de systèmes plus ou moins confortables pour 
rraintenir les hanches en abduction : appareils de récupération, sacs de sable, coussins 
ctécoupés dans des grandes plaques de tissu mousse bien confortable, gouttières tenant 
compte des attitudes vicieuses et adaptées aux différentes postures que i'on veut donner à 
l'enfant. Le siège CORAM" est bien connu et confortable lorsque t'enfant n'a pas de défor- 
mation orthopédique des hanches ou du tronc. Cependant, si I'enfant a un bassin oblique, s'il 
a une adduction, une subluxation de la hanche, s'il a une scoliose, tout va mal et tout empire 
avec la croissance. On peut donc souligner t'inttsrbt des sièges moulés qui essayent de 
c~ntenir les déformations du tronc et de la hanche, sièges moulés que Son peut mettre sur des 
socles plus ou moins orientables et que l'on peut adapter aux besoins spécifiques de l'enfant 
: lijout de sangles, d'un appui-tête, d'un corset à i'intérieur du siège moulé, voire de gouttières 
pour les cuisses afin de leur donner un angle d'abduction suffisant. On peut, avec ce système, 
avoir une prtsvention tout àfait valable pour pourvoir maintenir l'enfant en position assise sans 
qta'il ne s'effondre. Mais dès que les défornations orthopédiques deviennent importantes it 
faut passer au traitement chirurgical. 

Trairement chirurgicaf des hanches 

En cas d'adductum avec un dclbut d'excentration, il faut avoir recours à une ténotomie des 
adducteurs et parfois chez Senfant plus âgé à des gestes partiels sur le nerf obturateur. Chez 
un enfant de 2 ans et demi dont la hanche gauche commence à s'excentrer ()'amplitude 
dl~.bduction est inférieure à 45'1, nous avons pratiqué une tbnotomie partielle du moyen 
adducteur associée à une ténotomie haute du droit interne ce qui a permis de positionner 
Seryfant avec un angle d'abduction tout à fait satisfaisant, avec recentrage pendant plusieurs 
mcis de façon permanente. À l'lige de 8 ans, ses hanches se développent normalement. 
Lorsque les déformations orthopédiques sont plus importantes (subluxation franche voire 
luxdion), aux ténotomies insuffisantes à titre isolées, il faut associer des ostéotomies sur le 
sq~~elette de I'articuiation de la hanche : soit des ostéotomies pelviennes de type ostéotomie 
de Çalter ou de Pemberton, soit des ostéotomies fémorales de varisation, soit Sassociation 
des deux. 
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Traitement chirurgica! des scolioses 

Deux grands types de techniques opératoires sont utilisées : la chirurgie par voie 
antérieure, libération arthrodèse antérieure (opération de Dwyer, de Zielke) ; la chirurgie par 
voie postérieure (correction-fusion postérieure, opération de Luque et plus récemment 
opération de Cotrei-Dubousset), Dans beaucoup de cas, l'importance des déformations 
amène à pratiquer une chirurgie mixte, antérieure et postérieure qui donne sûrement les 
meilleurs résultats. Dans le cas d'une scoliose qui aété opérée par voie antérieure seulement, 
on peut obtenir une correction tout à fait surprenante mais le bassin n'est pas solidarisé dans 
ce système. II y a un bassin oblique résiduel, donc des déformations encore évolutives. Dans 
cet autre cas (énorme scoliose) qui a été opéré seutement par voie post&rieure, le résultat est 
également imparfait mais déjà l'état anatomique et fonctionnel est transformé. Lorsque tes 
interventions chirurgicales simples ne suffisent pas à corriger t'ensemble des défomations, 
nous associons la chirurgie antérieure et la chirurgie postérieure avec fixation du sacrum par 
matériel de Cotrel-Dubousset. On peut ainsi retrouver également de profil une situation 
anatomique proche de la normale. On peut ainsi positionner et asseoir lesenfantscorrectement. 

4. Indications et conclusion 

II est certain que l'indication chirurgicale, que se soit pour la hanche ou pour le rachis, peut 
être longuement débattue : il s'agit parfois d'une chirurgie extrêmement lourde, elle pose des 
problèmesanesthésiquescomplexes ainsi que des problèmes de rhanimation postopératoire. 
La participation des parents est essentielle dans la prise en charge thérapeutique. Un enfant 
présenunt une cyphose épouvantable (menton encastré dans le stemum, infections 
respiratoires à répétition avec un encombrement considérable), souffrait manifestement, 
Seule la chirurgie était capable de redresser ce tronc et de donner une meilleure qualité de 
survie, un meilleur confort mais les parents ont refusé tout acte chirurgical. On s'est donc 
rabattu sur des méthodes orthopédiques qui ont certes apporté une l6gèreamélioration : avec 
d'énormes difficuîtés, on a pu confectionner un corset plâtré puis un corset orthopédique avec 
têtière qui demande des soins constants, notamment à cause des importants problèmes 
cutanés ; certes, il y a eu une amélioration respiratoire mais i l  eut été préférable de pouvoir 
opérer cet enfant. Cet autre enfant était confortablement installé dans ce fauteuil et ne 
présentait visiblement pas beaucoup de déformation orthopedique. Ses pieds, tournés à 
1 80°, traduisaient un défaut dans le squelette jambier ou fémoral, qui pourrait être considkré 
comme mineur si ses membres inférieurs n'étaient pas rigides. Les hanches et les genoux 
sont enraidis en eaension et toute ta déformation se situe dans le rachis et le bassin, t'enfant 
est assis dans une hyperlordose scoliosante du rachisou dans une hyperscoliose tordosante ; 
la posture, le changement de position créent des douleurs et une situation intenable. Après 
avoir pris connaissance des possibilités thérapeutiques, les parents ont accepte un pro- 
gramme chirurgical trés lourd puisqu'il y a eu six interventions chirurgicales réalisbes en 
quatre séances opératoires : les deux premières ont permis de fléchir les hanches et les 
genoux par des ostéotomies-libération des parties molles et de plâtrer t'enfant, enfin, en 
position assise correcte. Un an plus tard, deux séances operatoires sur le rachis ont permis 
de corriger les déformations et d'aboutir à un tronc parfaitement stable sur un bassin équilibré. 
Cet enfant conserve un état orthopédique tout à fait stable : il a heureusement une certaine 
mobilité passive dans les hanches et les genoux (maintenant indolores) et il a un tronc bien 
stable en position assise. II est évident que la situation de confort créée par cette chirurgie 
extremement lourde est heureusement ressentie, peut-être pas sur le visage de cet enfant 
qui a beaucoup de peine à nous le témoigner, mais par safamilie ainsi que partout le personnel 
qui s'en occupe. 
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Figure 1 : Mécanisme de la luxation de hanche 

Figure 2 : Les deux types de bassin oblique 
A : de cause basse 
B : de cause haute 
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Réflexions sur la prise en charge d'enfants 
polyhandicapés dans une structure hospitalière 

Docteurs Anne-Marie Boutin, Catherine Brisse, Monique Liberman* 

Si la prise en charge hospitalière des personnes polyhandicapées en Ile de France n'est 
pas prévue officiellement, elle existe et représente même une part non négligeable, 
numériquement en tout cas, de l'ensemble des prises en charge. Une pratique de plusieurs 
années dans ce cadre nous a amenées à réfléchir sur la position quelque peu particulière de 
cette structure face aux besoins des personnes polyhandicapées, sur ses potentialités et sur 
les adaptations nécessaires pour une bonne réponse à ces besoins. La prise en charge de 
personnes polyhandicapées nécessite le recours à des techniques spécialisées pour le suivi 
médical, I'apprentissage des moyens de relation et de communication, le développement des 
capacités d'éveil sensori-moteur et inteilectuelles concourant à l'exercice d'une autonomie 
optimale. Cette prise en charge est donc complexe et doit prendre en compte les différents 
besoins médicaux, psychologiques et éducatifs. L'hôpital, structure sanitaire, répond d'abord 
aux besoins médicaux. Ceux-ci peuvent être importants pour certains de ces enfants et sont 
parfois plus difficilement pris en charge par des structures moins équipées sur ce plan. Une 
évolution acommencé et se poursuit pour répondre aux autres besoins. Des adaptations sont 
nécessaires. L'accueil d'enfants polyhandièapés à l'hôpital a une histoire qu'il est bon de 
rappeler. S'est posé, dans un premier temps, le problème des enfants polyhandicapés qui ne 
pouvaient rentrer dans leur famille et à qui il fallait trouver des lieux d'accueil à l'issue de leur 
séjour en ((service spécialisé». Dès lors que les investigations et les soins des épisodes aigus 
étaient terminés, leur maintien dans ces services ne se justifiait plus et bloquait l'accès à 
d'autres malades qui en avaient besoin. Un certain nombre de ces enfants polyhandicapés 

*Hôpital de La Roche Guyon 95780 La Roche Guyon. 

202 COLLOQUE POLYHANDICAP - SEPTIÈME SESSION 



i'urent, à cette époque, orientés dans des services dits de *chroniques» mis en place au sein 
des hapitaux d'origine. Ces structures étaient inadaptéeç aux séjours à long terme de ces 
tmfants. Ils furent donc transférés dans de nouveaux lieux chargés de les accueillir. Ces 
r:ouveaux services, un peu mieux adaptés, avaient cependant gardé le même mode de 
fmctionnement hospitalier avec un plateau technique moins équipé et des soins d'assistance 
plus importants. Dans le contexte général d'évolution des idées sur la prise en charge, ce 
r:ouveau services'est trouvé confronté à la nécessité d'évolueren <(lieu de soin global)) et ((lieu 
Ê'e vie,>. En effet, sont apparus, progressivement, les besoins spécifiques de ces enfants : 
kesoins médicaux propres ; besoins psychologiques, rééducatifs et éducatifs ; besoins de 
socialisation enfin. 

"d La situation actuelle 

Pour quel type de population l'établissement est-il sollicité ? La vocation de I'hôpital public 
est, bien sûr, de rkpondre à un besoin de santé publique, ce que dans ce cas on peut entendre 
ccmme étant la prise en charge de ceux qui trouvent difficilement leur place ailleurs, mais 
aissi ceux pour qui la structure paraît la mieux adaptée. Dans l'une ou Vautre de ces 
approches, il s'agit d'enfants avec atteinte somatique mais aussi, ayant des niveaux de 
communication, de relation et d'efficience réduits et dont la dépendance est très importante. 
Cs sont, en fait, dans la population hétérogène des enfants polyhandicapés les enfants 
(4~urdement atteints,,. 

2. Comment ISht3pital répond-il cette demande ? 

La premihre étape obligatoire pour établir un projet et adapter la prise en charge consiste 
à r @connaître les besoins de ces enfants, Ces besoins ne sont pas toujours reconnus et pris 
en compte par les différents acteurs intervenant sur ce projet et contdbuant Asa mise en place. 
Er effet, I'importance accordée aux soins médicaux et aux soins d'assistance risque de 
prendre toute la place au niveau du temps et des priorités et de masquer I'existencedes autres 
besoins et la nécessité d'y répondre. Par ailleurs, pour ces enfants si gravement atteints, avec 
un niveau de communication et d'efficience très réduits, se posait et se pose encore la 
qusstion de I'opportunité et de l'indication d'une prise en charge autre que médicale ou 
d'assistance, A savoir éducative. Bien que celle-ci soit difficile et mette souvent en échec tes 
saignants car il faut, bien sûr, adapter les objectifs au niveau et aux possibilités des enfants, 
il nous apparaît que, cette nécessité de (:soin global,> 6tant reconnue pour tous, if semble 
injt stifiéd'en exclure un certain nombre. Surquels ciitères ? D'autre part, on reconnaîtde plus 
en 31~s la part importante du .surhandicap,, lié à une carence ou une inadaptation des soins 
aggjravant encore l'état de ces enfants quelque soit leur niveau, Pour que ces besoins soient 
mo ns difficilement reconnus et pris en compte, que i'enfant ne devienne pas un <<objet de 
soins., il semble important de diversifier un peu le recrutement en accueillant un certain 
nor~bre d'enfants dont le niveau de relation et de communication soit un peu plus élevé, ceci 
afin de maintenir une dynamique institutionnelle qui sera bénéfique pour tous. On constate 
que I'orientation des institutions privilégie souvent soit «le versant éducatif* soit le <<versant 
mét\:icals dela priseen chargeen excluantplusou moins l'un ou I'autredeces aspects. f i  parart 
imprirrrtant de ne pas accentuer ce déséquilibre par exemple par un recrutement se faisant 
essentiellement en fonction du projet institutionnel et non l'inverse. D'autre part, lorsque ce 
recnxtement exclut les enfants les plus atteints, ceci entraîne leur regroupement dans de 
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mêmes lieux où leur prise en charge devient, de ce fait, encore plus difficile. Dès lors que les 
enfants sont reconnus polyhandicapés, ils doivent pouvoir vivre ensemble en aménageant 
individuellement leur projet thérapeutique. II nous apparaît donc que l'hôpital a aussi ses 
limites, quant au nombre de cas alourds,, qu'il peut recevoir. 

3. Quel projet institutionnel ? 

Dans un contexte général d'évolution des idées, ce projet institutionnel s'élabore 
progressivement pour répondre aux besoins desenfants. II s'agit des'appuyer sur lastructure 
pour affiner la prise en charge médicale avec la collaboration des services spécialisés dans 
les démarches de soins et la recherche mais aussi d'élargir ce cadre médical en mettant en 
place pour tous (et en l'améliorant) la prise en charge psychothérapique, éducative et 
rééducative ; en permettant aux enfants une meilleure intégration dans leur environnement 
et en essayant d'élargir celui-ci au maximum ; en favorisant une meilleure acceptation de la 
part de cet environnement. 

4. Quels sont les moyens d8jà mis en oeuvre pour étayer ce projet ? 

En premier lieu, sur le plan médical, un soutien des services spécialisés et un travail plus 
concerté avec eux (neurologie - orthopédie - stomatologie). 

L'aménagement du cadre de vie commence par l'aménagement du cadre spatial. 
L'architecture se modifie progressivement, avec des limites cependant dues aux contraintes 
d'espace ; on est passé de la notion de ((salle d'hospitalisation)> à celle de ((lieu de vie*. Des 
lieux extérieurs spécifiques pour la stimulation et la rééducation sont aménagés. L'aména- 
gement du cadre temporel est aussi en train de se modifier, avec l'apparition très progressive 
au sein du cadre rigide constitué par les horaires hospitaliers de plus de souplesse dans 
remploi du temps des enfants, ceci afin de prendre plus en compte les rythmes individuels. 
L'évolution passe aussi par l'adaptation du personnel soignant. Essentiellement hospitalier 
par sa formation et son mode de fonctionnement, il répond, au départ, aux besoins médicaux 
mais il n'est pas formé pour répondre aux autres aspects de la prise en charge. Ceci rend 
nécessaire l'adaptation de ces soignants par des formations internes et externes (qui ont leur 
limite) mais aussi l'introduction de soignants ayant des formations différentes. L'équipe 
pluridisciplinaire est difficile à mettre en place et à équilibrer. 11 paraît aussi nécessaire 
d'introduire d'autres modes de fonctionnement qui ne soient pas directement calqués sur le 
fonctionnement hospitalier classique. Tous ces aménagements sont, pour certains, en cours 
de réalisation, pour d'autres, au stade de la réflexion et de l'élaboration. Nous avons constaté, 
dans le contexte d'6volution générale des idées sur la prise en charge de ces enfants 
poiyhandicapés, en nous basant sur l'historique de I'institution et sur l'observation des enfants 
actuellement accueillis, que si la reconnaissance et la prise en compte des besoins médicaux 
et d'assistance sont acquises, celles des autres besoins sont nécessaires et actuellement en 
cours. Cette reconnaissance est indispensable comme préalable à I'élaboration et à 
l'adhésion à un projet institutionnel visant à affiner la prise en charge médicale et à instituer 
pour tous (en I'am6liorant) la prise en charge psychologique, éducative et les démarches de 
socialisation. Des moyens sont en place, d'autres restent à aménager. 



Conclusion 

II nous semble que la structure hospitalière peut apporter une contribution intéressante à 
la prise en charge de ces enfants polyhandicapés en étant un lieu d'observation et de 
recherche dans la connaissance et le soin de leurs pathologies spécifiques souvent mal 
connues. La coopération, actuellement plus importante, avec les services spécialisés permet 
c'affinertoutes ces approches. Il reste beaucoup àfaire dans ce domaine et l'hôpital peut jouer 
IB un rôle bénéfique et privilégié. II est par ailleurs tout à fait capable, en assouplissant et en 
adaptant son fonctionnement (ce qu'il a commencé à faire), de répondre aux besoins des 
enfants qui ysont accueillis. II reste un point important qui est le souhait que soient reconnues 
12. complexité et la lourdeur de cette prise en charge. Celle-ci nécessite des moyens et surtout 
d~ temps. Elle requiert donc du personnel en nombre suffisant, avec des compétences 
adaptées, permettant de réaliser un ((soin global,, réel et de qualité. 



Épilepsie, encéphalopathie et handicaps. 

Docteurs Joseph Roger, Pierre Genton, Renzo Guetrini* 

1. Les études épidémiologiques 

Diverses statistiques médicales rapportent la prévalence de l'épilepsie dans la population 
des patients présentant une encéphalopathie. Les données globales sont difficiles à 
interpréter : la définition du ((handicap,) est en effet variable selon les séries. Certaines 
statistiques prennent comme facteur prédominant l'importance de la déficience mentale, 
d'autres l'absence d'autonomie ou l'institutionnalisation, d'autres (concernant les enfants) 
l'impossibilité d'insertion dans un circuit scolaire normal. Cependant, quel que soit le mode 
de sélection de la population, toutes les statistiques concordent sur un point : plus un sujet est 
handicapé sur le plan moteur ou psychique, plus il risque d'être aussi atteint d'épilepsie. 

Prévalence de I'épiIepsie en fonction de fa sév&rit& du handicap 

Si l'on prend pour critère la dépendance, c'est-à-dire l'incapacité à vivre dans un milieu 
normal, les statistiques globales sont les suivantes : rivanainen (1 985) constate en Finlande 
que sur 1000 sujets admis en institution pour handicapés, 44,2% sont aussi épileptiques; 
Mariani et col(. (1986), en Italie, relèvent que sur 1023 personnes institutionnalisées dans la 
région de Milan, 33% sont épileptiques. Si l'on s'adresse à des statistiques partant du degré 
de déficience mentale, on s'aperçoit que plus la déficience mentale est sévère, plus la 
proportion d'épileptiques augmente ; inversement, dans une population de handicapés, les 
épileptiques sont plus nombreux parmi ceux qui présentent un handicap mental sévère. Pour 
Hagberg et Kylleman (1 983), en Suède, la prévalence de l'épilepsie est de l'ordre de 12 à 18% 
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si le QI est supérieur à 50, elle est de 37 % si le QI est inférieur à 50. Pour Corbett (1 985), en 
Angleterre, la proportion d'épileptiques est de 6 à 7% lorsque le QI est supérieur à 50, de 25% 
pour un QI entre 35 et 50, de 50% pour un QI au dessous de 20. Pour Salbreuxet coll. (1 979), 
en France, sur 308 épileptiques handicapés, 51% se trouvent dans la tranche de QI au 
tlessous de 50 (qui ne représente que 27% de la population de handicapés recensée), alors 
(que seulement 29% se trouvent dans la population ayant un QI supérieur à 50, ce qui 
représente 46% de la population considérée. Dans la population de sujets multihandicapés 
rapportée par Col (1981), en Auvergne, 26% des sujets ayant un QI supérieur à 50 sont 
upileptiques, contre 69% des sujets dont le QI est inférieur à 50. Les sondages effectués sur 
Lne population d'enfants dits (~surhandicapés~~ institutionnalisés dans la région marseillaise 
Far les docteurs Galland (à I'IME du Centre Saint-Paul) et Loubier (à I'IME l'Envol) révèlent 
Ln taux d'épilepsie de l'ordre de 80%. De ces séries, il ressort que plus un enfant est 
handicapé, plus il a le risque d'être aussi épileptique. Parmi les malades handicapés ou 
multihandicapés de ces études, les sujets qui ont en plus une épilepsie ont un handicap plus 
grave (en terme par exemple de déficience mentale ou de degré d'autonomie). 

De i'épilepsie en fonction de i'6tiologie de i'encéphalopathie 

La prévalence de l'épilepsie est variable suivant le handicap prédominant et suivant 
I'Çitiologie du handicap. Les encéphalopathies prénatales sont moins 4?pileptogénes» que 
lesencéphalopathies périnatales, qui le seraient rnoinsque lesencéphalopathies postnatales. 
Pi~ur livanainen (1 985), il y aurait un tiers d'épileptiques lorsque l'origine du handicap est 
prénatale, 40% lorsqu'elle est périnatale et 60% lorsqu'elle est postnatale. Pour lngram 
(1 964), qui étudie les hémiplégies infantiles, il y a 25% d'épileptiques lorsque l'hémiplégie est 
cç~ngénitale, contre 50% lorsque i'hémiplégie est acquise. La proportion moindre d'épilepsies 
ds ns les encéphalopathies prénatales est sans doute due en grande partie au fait que dans 
CG groupe, on trouve un grand nombre de sujets atteint de trisomie 21, syndrome dans lequel 
l'éoilepsie est relativement peu fréquente : 1 à 2% des cas chez l'enfant Ratsuno et coll., 
1984.) ; on sait cependant qu'elle est beaucoup plus fréquente chez les sujets trisomiques 21 
pl~is âgés, puisque certains auteurs estiment la prévalence de i'épilepsie à 12% après l'âge 
de 25 ans (Veall, 1974). On sait aussi (Guerrini et al., 1990) que les crises réflexes sont 
relativement fréquentes chez ces sujets. Il faut d'ailleurs préciser que les statistiques récentes 
montrent la diminution, à la fois grâce aux progrès de l'obstétrique et de la pédiatrie et aux 
mailleurs procédés de diagnostic des encéphalopathies prénatales, que la proportion des 
Ca:;, sur une population de sujets présentant à la fois un handicap mental et une épilepsie, dont 
I'ét'ologie est prénatale, est actuellement nettement plus importante que dans les anciennes 
statistiques. Dans la statistique de Forsgren (1990) sur 299 personnes présentant un 
har-dicap mental associé à l'épilepsie, l'étiologie est prénatale dans 35,1% des cas, périnatale 
se~~lement dans 10% des cas, postnatale dans 8,7% des cas, multiple dans 14,7% des cas 
et ii.rûonnue dans 31 % des cas. En revanche, dans un certain nombre d'encéphalopathies 
préqatales, i'épilepsie est fréquente, et même extrêmement fréquente. C'est le cas de 
cerlaines aberrations chromosomiques autres que la trisomie 21 : syndrome de I'X fragile, 
dafis lequel on trouve 50% d'épileptiques (Musumeci et al, 1986); trisomie 12p (Guerrini et 
col1 , 1988). C'est le cas de certaines dysplasies neuro-ectodermiques (phacomatoses), 
corrime la maladie de Bourneville (70% d'épilepsies) (Roger et coll., 1984)' la maladie de 
Stui'ge-Weber (80% d'épilepsies) (Revol et coll., 1984). C'est le cas de certaines 
enc(5phalopathies probablement génétiques :syndrome de Rett (72 %d'épilepsies) (Hagberg 
et coll., 1983). C'est le cas de certaines malformations cérébrales compatibles avec la vie, 
dans lesquelles la proportion des cas avec épilepsie est voisine de 100 % : lissencéphalie, 
holoorosencéphalie, syndrome dtAicardi. 



Des handicaps chez les (6piIeptiques 

Il est plus difficile de préciser la proportion, dans une population d'épileptiques, des sujets 
présentant un handicap sévère associé. Les enquêtes d'orientation ApidAmiologique sont 
rares et ne précisent généralement pas le type de handicap associé à l'épilepsie. Dans un 
travail récent, Sillanpaa (1 983) fait remarquer que certaines statistiques sont apparemment 
très optimistes, et ne rapportent qu'une faible proportion de sujets épileptiques handicapés 
: ces sujets seraient en fait r4pertoriés sous d'autres rubriques (déficience mentale profonde, 
ou IMC par exemple). Si on cherche à éviter ce biais, on s'aperçoit qu'une proportion 
importante des épilepsies ayant débuté dans l'enfance s'accompagnent d'un handicap 
s6vère. L'étudefinlandaise régionale de Sillanpaa (1 983) apermisde suivredepuis 1971,233 
patients adultes qui, entre 1961 et 1964, étaient âgés de moins de 15 ans et avaient présenté 
au moins trois crises afébriles. 30,1% des patients ont un QI inférieur à 51 ; 20% des sujets 
sont institutionnatisés, 15% sont totalement dépendants. Von Wendt et coll. (1 985) ont suivi, 
égaiement en Finlande, jusqu'à IS$ge de 14 ans une cohorte de 12501 enfants nés en 1966. 
i'incidencecumulée de i'épilepsie est de 17'3 pour 1000.11 y aeu 208épiieptiques : seulement 
75% des sujets epileptiques avaient pu effectuer une scolarité en milieu normal, 74 de ces 
sujets présentaient un handicap, avec 16% d'IMC et 28% de déficiences mentales. 

Aggravation du handicap et tjpiIepsie 

Dans une meme catégorie de handicap pr4duminant, ou dans une même catégorie 
étioiogique, les cas avec épilepsie sont plus graves, en particulier en ce qui concerne le degré 
de la déficience mentale, la gravité des troubles psychiatriques associés, et les possibiIit6s 
d'autonomie et d'insertion socioprofessionnelle ou familiale. Cela est évident quelle que soit 
r'étiologie. Les trisomiques 21 ont un degré dkefficience inférieur lorsqu'ils sont épileptiques. 
Parmi les sujets présentant une maladie de Bourneville, 90% des épileptiques ont une 
déficience mentale, contre 50 % des sujets non 6pileptiques (Rogeret coll., 1984). Cincidence 
de l'épilepsie chez les patients infirmes moteurs cérébraux (IMC) esttrès variableselon letype 
de l'infirmité : I'incidence la plus élev4e a été rapportée par Edebol Tysk (1989) dans les 
tétraplégies spastiques (90 sur 96 enfants, soit 94%). Les IMC épileptiques ont eux aussi 
globalement un niveau mental inférieur à ceux qui ne sont pas épileptiques. De plus, i(s ont 
beaucoup plus fréquemment des troubles psychiatriques (Ingram, 1964). Cépitepsie diminue 
égaiement tes possibilités d'autonomie. Ingram, sur un groupe BIMC ayant atteint l'âge 
adulte, constate que 43% des sujets non épileptiques ont pu être ins6rés dans un milieu de 
travail (deux tiers dans un milieu de travail normal, un tiers en milieu de travail protégé), contre 
seulement 28% des épileptiques (seulement un tiers d'entre eux dans un milieu de travail 
normal, deux tiers en milieu de travail protége), Les mnclusions globales de Dupfand et coll. 
(1 979) sont pessimistes, même en ce qui concerne I'insertion en milieu spécialisé : «il apparaît 
qu'en cas d'atteinte neurologique, les handicapés ne sont guère acceptbs en milieu 
spécialisé, S'il s'agit d'une épiiepsie, la tolérance familiale disparaît, et le rejet définitif vers des 
structures asilaires est le destin le plus probable,,. 

Encéphat~pathie et type de i'É7pifepsie 

Ainsi, plus fe handicap est grave, plus le risque d'tspilepsie est grand ; pour une catégorie 
étioiogique ou symptomatique de handicap, les sujets épileptiques sont globalement plus 
handicapés. On s'aperçoit cewndant qu'il n'y a pas de relation évidente entre la gravité du 
handicap de base et la gravité de i'épilepsie : pour un handicap semblable, la gravité de 
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I'épilepsie est très variable et de nombreuses formes d'épilepsie peuvent être observées dans 
i ~ n  cadre nosologique donné. C'est ainsi que diverses formes d'épilepsies, bénignes ou 
sévères, peuvent être observées dans fa trisomie 21, dans la mafadie de Bourneville (Roger 
et coll., 1984), chez les IMC ... Ces notions classiques doivent cependant être en partie 
révisées : elles reposent souvent sur une observation insuffisante de la séméiologie 
électroclinique de I'épilepsie dans les diverses encéphalopathies avec handicap et épilepsie. 
Plusieurs exemples peuvent être fournis. II existe un tableau électroclinique très évocateur du 
syndrome d'Aicardi (encéphalopathie malformative survenant chez la fille, avec agénésie du 
corps calleux et lacunes rétiniennes) (Chevrie et Aicardi, 1984). 11 existe aussi un tableau 
électroclinique particulier tors d'un syndrome de West au cours de la maladie de Bourneville 
(Çan Marti et colt., 1984). Parmi les anomalies chromosomiques, les anomalies EEG sont 
assez typiques dans le syndrome de I'X fragile (Musumeci et coll., 1988). La connaissance 
dss pathologies malformatives a beaucoup bénéficié des progrès de l'imagerie médicale. 
C'est le cas des troubles de la giration et de la migration neuronale (De Myer, 19711, qui sont 
d(5tectés de plus en plus souvent et qui se traduisent fréquemment par une encéphalopathie 
associée à une épilepsie, et les tableaux électrocliniques en sont de mieux en mieux connus. 
Dans la lissencéphalie s'accompagnant d'un tableau de retard psychomoteur massif, 
I16!pilepsie est presque constante : il s'agit le plus souvent d'une épilepsie à début très précoce, 
de type focale, évoluant presque constamment vers un syndrome de West, et la malformation 
est souvent incompatible avec une survie prolongée. CEEG est caractérisé par l'existence de 
ryihmes rapides inhabituels (Hakamada et coll., 1979; Dulac et coll. 1983) : une activité de la 
br.nde alpha est déjà visible dans les premiers mois de la vie, elle se transforme ensuite en 
ur rythme de fréquence beta diffus, de grande amplitude. Le tableau EEG de la lissencéphalie 
es! ainsi considéré comme suffisamment caractéristique pour rendre le diagnostic très 
probable (Gastaut et coll., 1987). A côté de la lissencéphalie, il existe des formes de 
pachygyrle diffuse moins graves (Dulac et coll., 19831, toujours associées à un retard sévère 
du développement neuroiogique, dans lesqueIIes il est possible d'observer l'apparition, le plus 
soJvent apr6s un syndrome de West, d'une épilepsie partielle sévère ou d'un syndrome de 
Le~nox-Gastaut (Gastaut et coll., 1987). 11 existe enfin des pachygyries focales, liées à un 
tro~ble localisé et non plus diffus de la migration, intéressant généralement les régions 
sylviennes, de façon uni- ou bilatérale, et se traduisant par un déficit neurologique le plus 
souvent focal, parfois très discret, par un retard mental variable et par une épilepsie partieile 
syrnptomatique de gravité également variable, ou une épilepsie généralisée symptomatique 
de lype syndrome de Lennox-Gastaut. L'âge de debut de l'épilepsie est plus tardif, 6 ans en 
moyenne (Guerrini et coll., 1992 A, B). 

Globalement, plus I'encéphalopathie est sévère, plus il y ades risques d'épilepsie sévère ; 
cependant, cette relation n'est que statistique. En réalité, le pronostic de l'épilepsie et sa 
sensibilité à la thérapeutique dépendent de la forme électroclinique observée. II en résulte que 
chez un sujet épileptique multihandicapé, l'approche ~<épileptologique~ doit être la même que 
devant toute épilepsie. II faut donc faire un diagnostic électroclinique précis du syndrome 
épileptique dont est atteint le patient. Si I'épilepsie peut être contrôlée par la thérapeutique, 
on hvitera ainsi une des causes majeures de t(surhandicap~. 



2. Problemes mCtdicaux posés par l'épilepsie chez un patient encCTphalopathe 

Le pxubIème du diagnostic 

II est indispensable, devant un épileptique muftihandicapé comme devant tout épiley~tique, 
de faire un diagnostic précis de la forme électroclinique de IY6piiepsie. I l  faut bien entendu 
s'assurer que le patient est épileptique, c'est-à-dire que les phénomènes paroxystiques qu'il 
présente sont bien de nature 4pileptique, Ces problèmes diagnostiques peuvent être 
particulièrement difficiies chez un multihandica*, pour de multipfes raisons : difficuRé de 
communication avec un sujet qui le plus souvent ne peut décrire ce qu'il ressent au murs de 
sa crise ; difficulté d'obsewation des phénoménes critiques à symptomatologie psychique 
prédominante (crises qui se manifestent exclusjvement ou tout au moins d'une manière 
prédominante par des troubles du cantact, ou par des troubles insünctivo-affectffç telles les 
crises prtielles complexes avec automatismes, tes crises à séméiologie affedivc! avec 
terreur) ; difficulté de diagnostiquer les crises qui se manifestent exclusivement ou tout au 
moins d'une manière prédominante par des troubies des fonctions végétatives (crises avtx 
apnée, hyperpnbe), qui chez un sujet encéphalopathe peuvent relever soit de ifépilepsie, soit 
d'autres mécanismes (neurologiques ou psychopathologiques) ; difficultcl du diagnostic entre 
des manifestations épileptiques et des manifestations motrices non épileptiques en relation 
avec I'encéphalopathie dont est atteint le patient : spasmes toniques des {MC el crises 
épileptiques toniques, identification de myoclonies dpileptiques, dans un contexte de mou- 
vements anormaux dans les IMC &forme dystonique prédominante (Dalla Bernardina et colla, 
1984). Le risque est donc grand, chez un sujet multihandicapé, à la fois de méconnaître la 
nature épileptique de diverses manifestations paroxystiques et de considérer comme 
«épileptiques» des manifestations paroxystiques d'autre nature. L'enregistrement 
électroencéphalographique (EEG) intercntique n'apporte que très rarement la aclefs du 
diagnostic. II ne faut pas oublier qu'être épileptique, ce n'est pas avoir un 
éfectroencéphalogramme interentique comportant des anomalies dites %épileptiques>>, c'est 
avoir des crises d'épilepsie. Un grand nombre de sujets encéphatopatl?es peuvent avoir des 
anomalies EEG dites «&pileptiques>>, et ne jamais avoir de crise d'épilepsie (il en est d'ailleurs 
de meme, quoique dans une moins grande proportion de cas, chez les enfants normaux). Un 
diagnostic d'épiiepsie ne doit donc pas être porté sur un tracé EEG intercrrtique. Au moindre 
doute concernant le diagnostic (et le doute doit être la règle dans fa population de 
muttihandicapks), II faut pouvoir assister aux crises et les enregistrer à I'EEG. Gela n'est bien 
sûr pas facile chezdesenfants peu coopérants, mais reste cependant possibfe dans la plupae 
des cas, Le diagnostic diffcsrentiel prbcis entre des manifestations 4pileptiques et des 
manifestations d'autre nature est donc souvent difficile chez un sujet multihandicapé. On 
risque soitde diagnostiquerabusivement une épilepsie, soitd'en méconnaître rexistence, soh 
d'4tre dans I'impossibilité de faire un diagnostic précis de la forme électroclinique d'épilepsie 
en cause. Les praticiens en charge de multihandicapés sont de formation initiale très diverse 
et on ne peut demander à tous d'avoir une formation particulièrement poussée en matière 
d'ç5pilepsie. Ils ne disposent d"aiIleurs pas, en gentsral, des moyens techniques nécesaires 
pour aboutir à. un diagnostic précis dans ces cas difficiles : possibilité d'enregistrement EEG 
et poiygraphique de longue durée, à la fois pendant la veille et pndant te sommeil, possibilgé 
d'enregistrement vidéo simultané du patient et du trac4 EEE ... Dans I"intér4t des patients, une 
collaboration doit donc s7nstafler entre les centres et services spécialisés en épileptologie et 
tes é&biissements recevant des patients multihandicapés. 
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Le probl&rne du traitement 

LA aussi, le multihandicapé épileptique pose des problèmes particuliers. Les effets 
collatéraux indésirables des médicaments antiépileptiques sont particulièrement fréquents 
cnez les sujets présentant un handicap neurologique ou psychique. A taux sanguin égal, les 
t?ffets collatéraux indésirables d'un médicament antiépileptique sont plus fréquents chez ies 
sujets présentant des lésions cérébrales importantes que chez ceux qui n'en présentent pas. 
Cela est particulièrement net pour tous les effets (<centraux» des antiépileptiques. Ainsi, les 
enfants présentant une hypotonie de base sont particulièrement sensibles aux eifets 
rnyorelaxants des benzodiazépines. Les enfants présentant un syndrome dystonique sont 
particulièrement sujets aux dystonies paroxystiques au cours d'un traitement par phénytoïne 

et par carbamazépine (Dravet et coll., 1983). Les enfants ayant des lésions préexistantes 
c u systc?rne cérébelleux sont particulièrement susceptibles de présenter une amie au cours 
d'un tmgement par PHT Les sujets ayant une encéphalopathie sévère sont susceptibles de 
pr4senter un syndrome d'encéphalopathie toxique à la PHT, ou au phénobarbital (PB), voire 
aux autres antiépileptiques, même pour des tauxsanguins bien supportés par des enfants ou 
dss adultes ne présentant pas de signes d'encéphalopathie (Trimble et Thompson, 1985). 

Le diagnostic des effets collatéraux indésirables des antiépileptiques est souvent difficile, 
Adtant il est relativement facile chez un enfant de niveau mental normal ou subnormal, de 
dticeier une détérioration intellectuelle <<médicamenteuse>,, ou un état confusionnel par 
siirdosage thérapeutique, autant cela est difficile chez un déficient mental. Autant il est facile 
dc? reconnaître les troubles neurologiques iatrogènes (ataxie, mouvements anomaux) chez 
urt sujet idemne d'une symptomatologie neurologique de base, autant cela est dificile chez 
uri IMC. II est souvent difficile de trancher entre la nécessité d'éviter les accidents dus à des 
s~rdosages thérapeutiques et celle de <(contrôler» I'épilepsie. 

Certains encéphalopathes présentent des crises en série, éventuellement des états de mal 
épileptiques. Le diagnostic d'un *syndrome de menace d'état de mal» peut être ddiicile. Si on 
laisse s'installer un état de mal, le pronostic vital peut être mis en jeu. II faut pourtant savoir 
accepter, dans des épilepsies rebelles, l'existence de crises en série, dont I'apparition n'est 
pas prévenue par une thérapie trop lourde, bien au contraire. Un aspect particulier de ce 
prrjblème mérite d'être sou! igné. Chez les sujets multihandicapés, I'aggravation transitoire de 
laf -4quence des crises, et la survenue d'états de mal, paraissent souvent en relation avec des 
mcdifications de l'environnement : changement d'établissement, hospitalisation en hôpital 
gériéral pour une affection intercurrente, vacances ou absence pour maladie d'un membre 
du ,2ersonnel entretenant des relations privilégiées avec le patient, interruption des visites de 
la fimille, etc ... C'est dire si le problème de l'épilepsie ne peut, bien entendu, être envisagé 
en rlehors de tous les autres éléments concernant ta vie institutionnelle et relationnelle du 
patient. 

3. Bas probfc'mes particuliers poses dans I'institution par t'existense ou I'appari- 
tisn d'une Gpiiepsie chez un multihandicapé. 

B'attitudede l'institution devant I'épilepsie peut vanerentre différentsextrêmes : surprotection 
ou rejet, crainte des crises et multiplication des interdits, ou au contraire négation de 
t'épilepsie, refus de la réalité et de la gravité des risques encourus. t'enfant qui tombe et se 
blesrse, doit-il porter ou non un casque proteeeur ? Peut-il aller Ct la piscine ? L'apparition d'une 
épilepsie aboutit parfois à un «oubli» des handicaps préexistants. Bien des fois, on voit des 
paret?ts,ou même le personnel de t'institution, attendredu traitement de l'épilepsie intercurrente 
la gu5rison des troubles prbexistants. If ne faut pas laisser s'installer un eepseudo-dialogue* 
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qui aboutit à des accusations réciproques. Cépileptologue est jugé incompétent car il n'arrive 
Das àsu~primer les crises du malade. CIME. I'IMPou le CATnecomurenant rien à I'é~ile~sie, 
i'hstitutioh est jugée comme aggravant l'épilepsie du malade.., Ici comme ailleurs, l'épilepsie 
est facilement à la fois le boucémissaire et la pomme de discorde. il est donc nécessaire qu'un 
dialogue s'instaure systématiquement entre'l'institution, lieu de vie du sujet en&phalopathe, 
et laconsultation d'épileptologie, en toute cannaissance des moyens et des buts de chacune 
de ces structures. 
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Prise en charge stomatologique 
de l'enfant handicapé 

D. Ginisty* , J.O. Méttoudiw , 5. Wolffsheim* 

La prise en charge stomatologique des enfants handicapés nécessite au mieux une 
structure complète associant un centre de traitement externe et un secteur d'hospitalisation 
ei de bloc opératoire pour réaliser les actes nécessaires sous anesthésie générale. 

11 est bien évident que ces prises en charge sont à intégrer, comme pour tout enfant, dans 
une politique générale de santé avec un impératif de prévention. 

Vette prévention est à organiser auprès de la famille mais aussi des centres où I'enfant est 
exierne ou interne. Toutes les publications confirment (1-4) que t'efficacité de cette action 
prkventive est nettement plus grande avec un relais au sein d'un établissement qu'il soit 
internat ou externat. Ce relais doit comporter au mieux un chirurgiendentiste avec les 
possibilités de prise en charge au fauteuil dentaire. Tous les auteurs s'accordent également 
sur l'intérêt de la formation à l'hygiène du personne/ soignant des établissements. 

La prtSvention des caries dentaires fait appel à l'hygiène buccale avec divers points d'impact 
que sont : 

- D'aIimentationen tentant de favoriser au mieux la mastication ce qui est impossible en cas 
de Broubfes de la déglutition. Quelle que soit I'alimentation, y compris si celle-ci est strictement 
liquide, il faut tenter de limiter autant que possible les apports de saccharose ; 

Tervice de stomatologie - Wtipital Saint-Vincent de Paul - Paris. 
Faculté de Médecine Cochin-Port-Royal - 24, rue du Fg. Saint-Jacques -Paris. 
* Service de stomatologie - Hapita1 Saint-Vincent-de-Paul - Paris. 

COLLOQUE ROLYHANDICAP - HUITIÈME SESSION 



- t e  brossagedoit être institué ie plus tôt possible et est de premiere importance sur le pian 
préventif, et en particulier le soir au moment du coucher ; 

- La fluoroftrdrapieest un adjuvant important dont la posologie et ies modaiités sontfondon 
de l'age et du poids de I'enfant ; 

- II faut particuli6rement insister sur l'effet nnéfaste des médicaments pris le soir ou la nuit 
sous forme de sirops, ou des biberons que I'enfant prend [ors de a sieste ou de la nuit 
contenant des liquides sucrés ; seule l'eau pure est sans effet =dogene. Enfin, les reflux 
gastro-oesophagiens graves peuvent avoir un effet d4sastreux sur la denture par atteinte 
chimique des tissus dentaires. 

1. tes traitements ambulatoires 

Ils nbssitent des aménagements particuliers architecturaux et sont réalisés de préference 
au rez-de-chaussée d'un bâtiment (accès par plan incliné, toilefies aménagées suffisamment 
grandes pour accueillir les fauteuils). 

Ils necessitent Csgalement la fmation du personnei pour une meilleure comprtlhension du 
handicap psychologique, visuel, auditif ... mais aussi la compréhension de l'angoisse impçzr- 
tante de ces enfants du fait : 

- des douleurs : caries, gingivites ; 
- des anth&dents de gestes m4dicaux doufoureux en particulier cewico-faciaux : pose de 

sondes naso-gastriques, d'intubation, trachçtotamie, ventilation, port de corset avec 
mentonniére. L'absence de connaissanw buccale chez les enfants t(ttrapl6giques qui ne 
peuvent porter la main h la bouche peut majorer cette angoisse ; 

- enfin dans le cas des enfants présentant des troubles de la personna!ité, il faut faire 
comprendre à l'équipe soignante que tout geste avec contact cutané est considéré comme 
une atteinte h l'intégrité de la personnalit4 par l'enfant. 

C'est direqu'une équipe paraddicale importante est nécessaire, autourdesstomtoiogistes 
et chirurgiens-dentistes, comprenant psychologueç et psychomotriciennes ; elle permet de 
mieux accueillir I'enfant et permet chez certains enfants de poser i'indication dbne relaxation 
pour préparer les soins à l'état vigile (5). 

La prcisence des parents et /ou d'un membre de l'équipe du centre ail i'enknt est pris en 
charge en tant que rbferent est bien sûr fondamentale. 

Les dlgcultérs des soins dentaires -4 aI'tstaf vigfesont liées, outre !'angoisse, aux troubies de 
déglutition qui peuvent empêcher l'utilisation d'une tuhine, aux mouvements inwntrôlésavec 
difficuJt6s pour l'enfant de rester bouche ouverte ou d'ouvrir la bouche h la demande. 

Les difficuit6s d'installation sur le fauteuil en rapport avec un corset empêchant te ddcubitus 
dorsal, ou l'existence d'une mentonnière doivent être étudiées pour permertre au mieux !a 
réalisation des soins. 

Les limites de ces soins dentaires à r'état vigile sont tes caries profondes avec proximittl 
purpaire, Simpossibifite dVac&s aux dents postérieures, l'impossibilité de réaliser des soins 
parfaits. 

En effet, le risque de ces traitements, c'est de laisser hvoluer des caries dentaires. 
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Donc dans tous les cas où des soins parfaits ne peuvent pas etre réalisés, il faut 
sertainement préférer chez l'enfant handicapé une mise en état de la bouche sous anesthésie 
générale (MEB) avec ensuite un suivi au fauteuil (que ce soit en milieu hospitalier ou dans le 
centre) pour mettre en route une politique préventive telle que nous l'avons définie. 

Une enquête diététique et les explications des modalités techniques de brossage sont 
données aux accompagnants durant i'hospitalisation. Ces éléments sont étudiés à nouveau 
on consuitation tous les 4 à 6 mois. Un stomatologiste contrôle la qualité des obturations, 
recherche des caries débutantes. Si nécessaire, les applications de topiques f i  uorés ou les 
soins de caries débutantes sont tentés au fauteuil avec des séances plus fréquentes. 

Un telsuivi a permisde réduire lafréquence des misesen état de la bouche sousanesthésie 
5 énérale (6). 

L'orthodontie 

Dans ces conditions, il est possible d'envisager pour certains enfants, en tenant compte du 
handicap, un traitement d'orthopédie dento-faciale qui chez certains enfants va consister en 
u7 simple pilotage dentaire quand aucun appareillage endobuccal n'est possible : s'il existe 
une dysharmonie dento-maxillaire, des extractions et germectomies seront réalisées sous 
a~~esthésie générale et le suivi de l'enfant consistera en de simples consultations. Ceci est 
p?irticulièrement le cas pour les enfants présentant de graves troubles de la personnalite. 

L'indication de traitements orthodontiques est posée en fonction de chaque enfant. Les 
pt)ssibilités thérapeutiques seront donc fonction du handicap de l'enfant mais aussi de la 
pz.rticipation de sa famille. 

L'occlusodontie : les enfants handicapés peuvent présenter des dysfonctionnements 
tercporo-mandibulaires d'expression clinique identique mais aussi parfois différente de ceux 
de i'adulte. L'étude de ces dysfonctionnements et leur traitement sont developpés dans le 
Sewice (7). 

2.1.-es soins dentaires sous anesthésie génerale : Ils nécessitent une prise en charge 
ant3sthésique complète avec intubation nasale, pose d'un packing pharyngé pour éviter toute 
inhalation de particules d'obturation, ou d'instruments. 

%us les soins etrou extractions sont réalisés en un temps avec donc une durée 
d'intervention d'autant plus grande que les soins sont conservateurs. Les soins dentaires 
doivent être complets avec des obturations définitives, ce qui nécessite des modalités 
tectiniques particulières. 

Lindication d'extraction ou de conservation des dents définitives en particulier des 
prernières molaires est parfois prévisible mais souvent posée lors de l'anesthésie générale. 

Lechoixde la technique de soin nécessite donc une observation médicale stomatoiogique 
et pédiatrique précise avec bonne compréhension de la nature du handicap, des poçsibilités 
de soins au fauteuil et de prévention tant au niveau du centre que de sa famille. 
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3. Autres prises en charge 

- Des gestes chinrrgicaux peuvent être nécessaires dans les cas d'hypertrophie gingivale 
du fait de traitements antjconvulsivants (Di-ph6nylhydantoïnes). Ils sont réalisés dans le 
Service par une méthode de volatilisation de la muqueuse hypertrophique au laser à gaz 
carbonique. Une telle technique permet d'obtenir en l'absence de toute modification de la 
posologie des antieonvulsivants, des résultats stables à long terme ( à plus de 6 ans), avec 
un parodonte sain à condition dtune hygiène buccale satisfaisante. 

- Dans le cas des incontinences salivaires, qui sont li6es non pas à une production 
excessive de salive mais à une diminution du nombre des dégluitions et à une position de 
bouche ouverte permanente des enfants, une rééducation sp6cialisée est entreprise après 
s'être assur6 de la liberté des voies aériennes supérieures. C'est un travail d'équipe associant 
kinésithérapeutes, psychomotriciennes, psychologues et ergothérapeutes avec la participa- 
tion des infirmiéres, éducateurs et parents. 

Ce travail permet chez les enfants gênés par t'incontinence, voulant progresser, dont les 
progrés praxiques sont possibles, d'obtenir une limitation plus ou moins grande de finconti- 
nence. 

Si les résultats sont imparfaits, un geste chirurgicaf peut être réalisé en fin de deuxiéme 
dentition en général car tous les traitements médicaux sont inefficaces (8). 

Les temps chirurgicaux ne concernent, dans notre expérience, que les glandes sous- 
maxillaires. De nombreux auteurs ont fait part de résultats satisfaisants à conditions 
d'associer un temps chirurgical parotidien (d6rivation postérieure des canaux de Sténon) et 
sous-maxillaire (9,101. 

La revue de la littérature montre en réalité que les actes portant sur les canaux de Sténon 
sont tout à fait insuffisants et ceci s'explique car la salive parotidienne est beaucoup moins 
liquide que celle sous-maxillaire et sublinguale et fait issue en bouche beaucoup plus 
postérieurement. 

Dans ces conditions, nous avons totalement abandonné de tels actes et réalisons : 
soit des dérivations pharyngées des canaux de Wharton, par voie endobuccale ; i'abiation 

des glandes sublinguales est faite dans te même temps. Elles sont contre-indiquées en cas 
de troubles de la déglutition avec stase salivaire pharyngée ; . soit des sous-maxillectomies par voie cervicale. 

4. Les macroglossies 

Elles sont à différencier des troubles pràxiques de type succionnet avec persistance de 
déglutition infantile c'est-à-dire avec interposition linguale entre les arcades dentaires. 

Seules tes macrogtussies anatomiques sont à traiter par glossectomie comme dans les 
syndromes de Widemann-Beckwith, les dysplasies tissulaires (angiomes, lymphangiomes) 
ou les hypertrophies globales telles que chez certains enfants myopathes ou trisomiques 21. 
On aura bien sûr éliminé les hypothyroïdies dont la macroglossie régresse avec le traitement 
hononal substitutif. 
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Les publications concernant les indications de glossectomies ont été faites en major& pour 
cies enfants présentant des trisomies 21 (Il), et portees pour raisons esthétiques ou des 
troubtes de I'élocution. Les résultats phonétiques de telles glossectomies ne font pas 
tunanimite (1 2,13,14) sans doute car il s'agit alors de glossectomies réaIisées dans le cadre 
ce simples dysprmies lingualesqui persistent après I'intewention, En effet, les macroglossies 
anatomiques s'accompagnent, elles, d'une augmentation de croissance de la mandibule, te 
volume lingual étant tel qu'il nécessite une ouverture buccale permanente, ce qui n'est pas 
mentionné dans les différents articfes. 

Les glossectomies portent le plus souvent sur fa portion antérieure mobile mais dans les 
G ~ S  où, à l'examen fibroscopique, la base de langue participe à ta macrwlossie, il existe alors 
u? syndrome obstructif respiratoire et laglossectomie doit alors être postérieure .Ceci ne peut 
@:re r6alisé le plus souvent que sous couvert d'une trachéotomie, au mieux au laser ii gaz 
crarbonique en milieu otorhinolaryngotogique. 

La cicatrisation des glosseetomies est en général simpie à condition de précautions que 
sont l'alimentation liquide, les bains de bouche, et î'absence de traumatismes, cequi n'est pas 
toujours simple chez t'enfant. 

tes possibilités thérapeutiques sont donc larges mais ne peuvent être envisagéesqu'avec 
ure pojitique preventive mise en Oeuvre le plus pr&acfSment possibfe ; ce travail d"t)quipe 
ertre stomatologistes-p&iatres, phdodontistes, (et les parents), médecins et personnel des 
in:;titutions est de première importance pour le confort de vie et d'alimentation de r'enfant 
ha~dicapé. 

1 Schwarz E, Vigitd Ni, (19873. Provision of dental services for handicapped children in 
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Les troubles ophtalmologiques 
chez l'enfant polyhandicapé : 

aspects diagnostiques et thérapeutiques 

Dr, Joseph Bursztynf, Michèle Mayer**, Muriel Amortila*. 

-'ophtatmologiste qui examine l'enfant polyhandicapé a 3 objectifs : rechercher des lésions 
qui orienteraient le diagnostic étiofogique, définir ta prise en charge thérapeutique, assurer 
sort suivi. I! va dès tors rencontrer un certain nombre de difficultés que ce soit au niveau de 
i'examen lui-même, des anomalies observées, ou des traitements. 

Lez2 techniques d'examen 

eexamen d'un enfant polyhandicape en raison de ratteinte intellectuelle importante est 
difficile et surtout deroutante pour un ophtalmologiste qui ne peut utiliser les mêmes 
tectiniques d'examen qu'habitueilement : il doit connaltre celles qui lui seront très utiles, celles 
qui peuvent l'être un peu et celles qui lui seront inutiles. 

- ,-es tests subjectifs sont difficiles à pratiquer la plupart du temps : acuite visuelle, champ 
visual aux instruments, vision des couleurs et la plupart des examens nécessitant une 
coopération du patient. 

"Consultation d'Ophtalmologie - Hapital Saint-Vincent de Paul - Paris. 
**Service de Neuropédiatrie - Hdpital Saint-Vincent de Paul - Paris. 
**Consultation d'orthoptie - Hôpital Saint-Vincent-de-Paul - Paris. 
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Néanmoins, dans certains cas moins sévères, une acuitévisuelle, surtout de près, peut être 
réalisée par des tests d'appareillement. Elle doit toujours être mesurée après correction d'un 
éventuel trouble de réfraction. Le test de vision prefbrentielle est utilisé avec succès par 
certains auteurs (Hen, Orel-Bixler). Il a été développé par Teller : il permet de mesurer I'acuité 
visuelle d'un enfant avant l'apparition de la parole. Les tests sont des cartes prdsentant des 
rayures calibrées en taille et contraste : quand on lui présente deux tests, l'enfant dirige son 
regard vers celui qui porte les plus grosses rayures et ne regardera pas la carte dont il ne 
distingue pas les rayures. Ce test a été adapté à l'enfant polyhandicapé. II peut également 
permettre le diagnostic précoce d'handicap chez le tout petit à travers l'absence d'intérêt que 
ce test suscite : néanmoins il reste à déterminer si l'absence de réactivité visuelle est due à 
un déficit propre de l'acuité visuelle ou au déficit cognitif du polyhandicap (Mayer D.I.1. 

Il est parfois possible également d'apprécier le champ visuel par des tests simples, au 
moins de façon grossière : avec les doigts, une grosse boule, voire à l'aide de jouets. Il existe 
aux Etats-Unis des appareils de mesure du champ visuel utilisant la confrontation d'une cible 
et d'un flash : I'enfant fixe une cible, le plus souvent un jouet, et est incité à aller attraper une 
lumiare-flash apparaissant dans l'aire d'examen. 

- D'une manière générale, il faut utiliser au maximum les examens objectifs. 

.L'examen clinique du patient doit obligatoirement être long et attentif pour apprclcier la 
quafitéde lafonction visuelle, la présenced'un strabismeen particulier par Sanalysedes reflets 
pupillaires, fa présence de mouvements anormaux, l'existence d'une amblyopie par le test de 
Wirschberg (lueur pupillaire diffi3rente en cas d'amblyopie). Le test à l'écran opaque, mais 
&galement translucide, permet facilement d'apprbcier l'importance d'un strabisme et ses 
caractéristiques, Les versions et la poursuite sont examinées lorsque le patient suit une 
lumière ou un jouet ou le visage de l'examinateur et cette oculomotricité sirra au mieux 
appréciée par l'enregistrement vidéo. L'étude des réflexes pupillaires comporte la réactivité 
à la lumière mais également le réflexe consensuel et à la convergence ; . Laskiascopie étudie la réfraction : il est préférablede lafaire sous cyclopl@ique (Atropine, 
Cyclopentolate). Si elle nbcessite de la patience pour bien avoir l'œil en face du skiascope, 
elle apporte des renseignements indispensables ; 

L'examen à la lampe à fente est souvent facile mais peut nécessiter qu'un aide maintienne 
la tête de I'enfant dans la mentonniere ; 

.L'examen du fond d'oeii sera au mieux réalisé après dilatation pupillaire. Il utilise 
l'ophtalmoscope mais également I'ophtalmoscopie binoculaireet, danscertainscasfavorables, 
le verre à 3 miroirs de Goldmann. 

- t e  bilan orthoptique ne se fait que sur presciption médicale. Ii eomprend pnncipatement 
Ixtude de la capacité de fixation, de la dominance oculaire, des relations binoculaires, de la 
motilité, de la maîtrise de la direction du regard, de la motricité conjuguée, des coordinations 
oculo-manuelle, oculo-céphalique, oculo-auditive entre autres. Ce bilan permettra : . à l'orthoptiste d'titablir un projet de rééducation en fonction des possibilités visuelles de 
l'enfant ; 

.au médecin de prescrire une rééducation ; . à I'environnement familial, social et paramédical de mieux cerner les possibilttés visuelles 
de I'enfant, principalement lorsqu'elles sont faibles et qu'elles risquent d'être à tort considé- 
r6es comme nulles, et, de ce fait, jamais sollicit4es ce qui ne peut que les altérer encore 
davantage. 
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4") Parmi tes examens complémentaires, I'éléctrorétinogramme (ERG) et les potentiels 
évoqués visuels (PEV) revêtent une grande importance (Mayer M.). Les potentiels visuels 
peuvent être évoqués soit par stimulation de contraste -ce sont les potentiels évoqués (PE) 
par inversion de damier - soit par stimulation de luminance - ce sont les PEV au flash. 

Les premiers sont très stables dans le temps et d'un individu à l'autre, sont de morphologie 
simple et d'interprétation facile, mais nécessitent un état de vigilance parfait et unecoopération 
soutenue du patient lequel doit conserver son regard immobile, fixé sur le centre d'un écran 
ce télévision. Ils nécessitent un état normal des milieux transparents de l'oeil, une réfraction 
i- ormale ou correctement corrigée, l'absence de mouvements oculaires anormaux. De plus, 
il est impossible de lesétudierchez I'enfantde moins de 3ans, même normalement intelligent, 
car ce demier ne peut comprendre laconsigne de stabilité du regard ; il est afortiori impossible 
c 2ez l'enfant de tout âge présentant un retard mental ou un trouble du comportement. C'est 
cire que les PEV par damier ne sauraient être une aide chez le polyhandicapé. C'était 
n~alheureusement le potentiel étudiant de fason la plus fiable la voie maculaire et donc la 
mieux corrélée à l'acuité visuelle. 

A l'inverse, les PEV au flash sont indifférents à la qualité de la réfraction, des milieux 
tiansparents et de I'oculomotricité. Ils ne nécessitent aucune coopération de l'enfant. Par 
contre, ils présentent une importante variabilité intra- et inter-individuelle qui rend leur 
interprétation parfois délicate. II est préférable de les étudier durant la veille qui assure leur 
nleilleure stabilité. 

Cétude de l'ERG précise l'état de la rétine et oriente vers la lwalisation maculaire etiou 
pOriphérique de l'atteinte rétinienne. l'étude des PEV précise t'état des voies rétino- 
accipitales, oriente vers la locaiisation antéchiasrnatique ou rétro-chiasmatique de l'atteinte, 
précise son importance et son type myélinique ou axonal ; elle peut localiser à droite ou à 
gauche une atteinte antéchiasmatique mais ne peut préciser le côté d'une atteinte rétro- 
cbiasmatique. Toutefois plusieurs limites dans l'interprétation de ces examens sont à 
s~uligner : . L'alt6ration des PEV est difficilement interprétable lorsqu'existent d'importantes pertur- 
bations électroencéphalographiques occipitales, d'ordre en particulier épileptique, probable- 
nient en raison de difficultés techniques d'extraction des réponses par moyennage. 

II n'y a pas de parallélisme exact entre PEV au flash et acuité visuelle, vision et regard, 
Le PEV peut être normal et l'acuité visuelle altérée et vice et versa car l'acuit6 est une 

ft>nction de la macula qui nqntenn'ent qu'en partie dans le potentiel évoqué par flash. 
lrversement le PEV peut être anormal mais l'acuité visuetie correcte si la fonction maculaire 
est respectée. 

l a  vision, c'est-à-dire la perception par le sujet des informations visuelles fournies au cortex 
phmaire peut rester satisfaisante malgré un PEV altéré, grâce au processus compensatoire 
des aires associatives. 

Le regard, c'est-à-dire le comportement visueldu sujetà l'égard de lacible nécessite la mise 
e? jeu d'un haut niveau d'intégration corticale et des mécanismes sensori-moteurs sous- 
cl3rticaux complexes : pour qu'un sujet regarde ce que <(voient#, ses voies visuelles rétro- 
oxipitales, il faut que son attention soit attirée puis maintenue, qu'il y ait fixation et si 
nBcessaire poursuite oculaire. On con~oit d6s lors qu'un enfant peut avoir une acuité normale, 
u? ERG, un PEV normaux et Gtre totalement indifférent à sa vision - on parie de cécité 
corticale, d'indifférence ou encore de négligence visuelle -; inversement, il peut avoir un 
regard de bonne qualité en étant malvoyant. 
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.Enfin, comme pour tout potentiel évoqué, la valeur pronostique d'une sévère altération 
voire d'une absence de réponse est mesurer avec beaucoup de prudence d'autant plus que 
I'on est chez ie très jeune enfant en cours de maturation ou que I'on est proche de l'accident 
responsable de l'atteinte neurologique. C'est avant tout le suivi de I'évolution des réponses 
qui apportera des informations sur le pronostic de la fonction des voies rétino-occipitales. 

Les données de l'examen 

Les signes ophtalmologiques ont pour caractéristiques leur fréquence et la difficulté de 
l'interprétation des données de l'examen, d'autant plus qu'il s'agit d'un examen subjectif. 
L'examen doit tenter d'apprécier I'intensite de la g6ne visuelle ressentie par I'enfant afin de 
poser au mieux les indications thérapeutiques. 

-Chez I'enfant polyhandicapé, lavision est en effet trèsfréquemment altérée, mais de façon 
variable : Vacuité visuelle est normale dans un nombre non négligeable de cas, ailleurs elle 
sera altérée de façon légère, moyenne ou sévère pouvant allerjusqu'à lacécité totalequi n'est 
pas rare (8 %). L'appréciation en dixième est très difficile et les chiffres relevés doivent être 
appréciés en fonction du handicap. 

-Parmi les troubles de rtlfraction, l'hypermétropie est plus fréquemment observée, souvent 
plus importante et surtout beaucoup moins bien tolértle que chez un enfant sans problème. 
Une hypermétropie <<banale)) peut devenir un handicap supplémentaire chez un enfant déjà 
handicapé. La myopie est également fréquente, sbxpliquant par l'existence de rétinopathie 
des prhmaturtls, d'hemorragie du vitrtl ou de la rétine : c'est le remaniement rétinien au cours 
de la rétinopathie des prtlmaturés qui est responsable de la myopie, alors qu'hémorragies du 
vitré ou de la rétine agissent par obstruction de l'axe visuel, Enfin certains syndromes 
malformatifs, comme au cours de certaines aberrations chromosomiques, s'associent à une 
myopie, souvent forte. 

- L'examen du fond d'oeil peut apporter des éléments participant au diagnostic étiologique 
du polyhandicap lui-même ou de la malvoyance qu'il camporte. On recherchera plus 
particulièrement une atrophie optique, primaire ou secondaire, partielle ou totale. Elle est 
souvent associée à un nystagmus et à un strabisme (2 à 17%). La tortuosité des vaisseaux 
peut être le tdmoin d'un œddme papillaire, mais également être séquellaire. La rétinopathie 
du prématuré sera recherchée chez les enfants de petit poids de naissance ayant reçu une 
oxygénothérapie. Les anomalies malformatives, rétiniennes ou vitréennes, sont également 
recherchées : vitré primitif, htlmorragie vitréenne, colobome chorio-rétinien, pli falciforme, 
dysplasie rétinienne, cicatrice de choriorétinite, lacunes plus ou moins caractéristiques. 

- L'examen à la lampe à fente analyse les anomalies du segment antérieur : maladie 
cornéenne, glaucome congénital, malformation du segment antérieur de type dysgénésique, 
cataracte congénitale. 

- Les différentes anomalies du champ visuel sont toujours difficiles à diagnostiquer et ne 
seront affirmées que tardivement : hémi-anopsie latérale homonyme, scotome centrai, 
abolition d'un champ, ou autres anomalies plus rares. 
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- Les troubles visuo-moteurs sont dominés par le strabisme. Plus que les chiffres des 
cifférentes statistiques, il faut retenir que l'incidence augmente en fonction de la sévérité de 
l'atteinte cérébrale et donc selon le recrutement des différents services. Les caractéristiques 
en sont la plus grande fréquence de la divergence, i'association habituelle d%ne origine 
paralytique, et la plus grande variabilité et I'importancede l'angle de déviation oculaire. Anoter 
Io tableau particulier du ~<dyskinétic strabismus., décrit par Buckiey : ce strabisme néo-natal 
avec grande variabilité d'angle, alterne un regard droit avec une divergence marquée sans 
naison évidente. Parmi les autres troubles visuo-moteurs, la fixation peut être difficile (14 à 
22 % des cas), allant d'une simple lenteur àdes mouvements d'errance incoordonnée. Cette 
?Ïxation difficile explique bien des diff icultés de I'enfant polyhandicapé. Le nystagmus peut 6tre 
L n vrai nystagmusde type essentiel ou un nystagmus neurologique ou prendre les différentes 
variantes de ces deux types : il est important par un examen clinique analytique soigneux de 
cistinguer ces 2 formes mais cela n'est pas toujours facile. La convergence et l'élévation 
cculaires sont souvent difficiles. La poursuite oculaire se fait lentement, avec un temps de 
niaction souvent important et un mauvais ajustement teminal des saccades. L'existence 
d'une asymétrie du nystagmus opto-cinétique, en vision monoculaire serait caractéristique de 
I';nfant polyhandicapé : cette asymétrie peut exister parfois à la naissance, est tr6s fréquente 
chez I'enfant prématuré, mais elle ne persiste pas avec la maturation (Picard). 

-Les troubles visuels d'origine centrale, c'est-à-dire cérébrale, sont moins bien connus. Les 
signes de cécité d'origine oculaire manquent : signes digito-oculaires, déformation orbitaire. 
C:n remarque que I'enfant ne communique pas par le regard. La fixation est fugace, voire 
absente, le visage peu expressif. Quelle soit appréciée par le langage, la préhension ou la 
filcation oculaire, la fonction visuelle paraît variable d'un jour à l'autre. Avec une grande 
fz~tigabilité, I'enfant se détourne des scènes, des gens, surtout s'il y a plusieurs objets. II ferme 
ssuvent les yeux pour écouter ou fuir la lumière. Par contre, les objets en mouvement 
samblent être mieux perçus. 

La multiplicité des anomalies décrites rend le diagnostic difficile d'autant qu'elles s'asso- 
c ent souvent chez le même enfant : ceci nuit à l'analyse sémiologique et donc à la bonne 
o~mpréhension du trouble observé et rend alors difficile le choix thérapeutique. 

Un aspect particulier du suivi est la détection des traumatismes oculaires, graves parfois, 
e! de diagnostic toujours retardé car passant initialement inaperçus, en raison de l'absence 
d r  plaintes de I'enfant ou de difficultés de les interpréter. II faut savoir les rechercher 
s!/stématiquement. 

II est d'autant plus important de ne négliger aucun aspect thérapeutique qu'il s'agit d'un 
polyhandicapé : en effet, les anomalies détectées ne vont pas seulement affecter la vision 
nais retentir sur les capacités motrices et cognitives de I'enfant. 

- Le traitement comporte, et c'est très important, l'équipement en lunettes qui va améliorer 
l'enfant dans ces capacités visuelles et agira sur tes différents troubles visuo-moteurs. La 
correction par lunettes doit être beaucoup plus complète et beaucoup plus large chez I'enfant 
polyhandicapé que chez celui indemne par ailleurs. L'adaptation de la monture doit être 



particulièrement soignée, elle prend du temps d'autant que souvent la position de la tête est 
un peu particulière : on doit en tenir compte lors du choix et de l'adaptation de la monture, 
laquelle ne doit jamais 4tre blessante. Lors d'aspect clinique évocateur d'une atteinte de type 
central, il ne faut pas hésitera essayer une adaptation par tunettes :si au cours d'unevéritable 
atteinte centrale, elle n'améliorera pas le comportement de l'enfant, même si la puissance 
dioptrique est importante, on a parfois de bonnes surprises. Une forte anomalie visuelle, qu'il 
s'agisse de myopie ou d'hypermétropie, peut donner l'illusion clinique d'une atteinte de type 
central. La correction par lunette entraîne alors une amélioration spectacuiaire. 

- La rééducation orthoptique (Clenet M.F.) aura pour but de développer la fonction visuelle 
en se basant sur les possibilités propres à chaque enfant et étudiées lors du bilan. On peut 
penser qu'outre le développement de la fonction visuelle, cette rééducation peut être 
favorable au développement psycho-moteur global. Elle tente d'obtenir ou d'améliorer : 

la capacité de fixation. Le travail se fait tout d'abord à l'aide d'un point de fixation lumineux 
dont on peut faire varier l'intensité, présenté à quelquescentimètres des yeuxde I'enfant, dans 
différentes direction du regard, puis de plus en plus loin. Ce point est ensuite remplacé par 
un jouet noir et blanc dont on fait varier le contraste puis la forme, la taille et la couleur, sur un 
fond de moins en moins différencié. II est alors possible de travailler la discrimination. Il sera 
toujours souhaitable d'obtenir et de développer la fixation du visage, primordiale pour la 
relation avec le monde extérieur. 

la maîtrise de la direction du regard en fonction des perturbations motrices et de la 
dominance oculaire. Ce travail s'effectue par l'entraînement du regard à l'aide du point 
lumineux puis d'optotypes noir et blanc, puis de jouets colorés. 

.la motricité conjuguée : poursuite, saccades, vergence. 

.les coordinations : 
la coordination mulo-cAphalique sera entrainée en fonction du maintien de la tete, tout 

en sachant qu'eife peut déjà être présente alors même que le maintien est encore mai 
contrôlé ; 

la coordination do-manue//@ est entrainée de façon plus ou moins complexe selon 
l'existence ou non d'une préhension volontaire depuis la simple fixation des mains jusqu'à la 
poursuite d'un objet tenu et agité par I'enfant ; 

lacoo&atjonoçulo-auditiveest intéressante à entrainercarest souvent moins altérée : 
on utilise la fixation puis les mouvements oculaires stimulés par un jouet sonore. 

r La fonction binoculaire : 
- II est rarement possible du fait de la faible coopération de l'enfant polyhandicapé d'obtenir 

et d'améliorer les 3 degrés de la vision binoculaire : la perception simultanée, la fusion et la 
vision stéréoscopique. L'amblyopie et le strabisme seront traités par des techniques stimu- 
lantes en évitant les techniques pénalisantes : les traitements mettant en jeu les relations 
dans l'espace, comme les secteurs, sont contre-indiqués car pénalisent trop la compensation 
exercée habituellement par le contrôle visuel sur le handicap moteur. La pose de secteurs est 
alors souvent responsable d'un rejet des lunettes. La suppression du secteur ne permet pas 
toujours, ensuite, la réacceptation par I'enfant du port de la monture. II faut alors insister. On 
peut s'aider d'une paralysie de I'accomodation par l'Atropine qui montre à l'enfant l'intérêt des 
lunettes. Paradoxalement, les traitements par occlusion sont parfois bien supportés et 
efficaces, donc plus largement utilisés chez le polyhandicapé : ils nécessitent toutefois un 
contrôle particulièrement assidu du comportement visuel et psychomoteur de I'enfant de 
façon à être certain que cette occlusion ne pénalise pas les apprentissages. 
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- Les examens de dépistage et de prévention sont également utiles dans ce contexte. Le 
dépistage des anomalies de la rétine périphérique est de mise chez le patient myope, d'autant 
plus justifié, qu'il s'agit d'enfants polyhandicapés exposés aux traumatismes oculaires. Bien 
que difficile à réaliser, un traitement par laser ou cryothérapie peut éviter un certain nombre 
de décollements de rétine. La recherche de cataracte et de glaucome chez certains patients 
dont on sait qu'ils y sont prédisposés, peut déboucher sur des mesures thérapeutiques. 

- Enfin, la chirurgie peut rétablir certaines anomalies empschant une bonne fonction 
visuelle (cataracte, lésion rétinienne, opacités vitréennes), redresser les yeux en opérant un 
strabisme, réparer les séquelles d'un traumatisme. La chirurgie va rencontrer des difficultés 
d'adaptation de structures pour recevoir ces enfants, pour les examiner, une anesthésie 
g6nérale étant souvent nécessaire pour achever le bilan. La période post-opératoire est 
également délicate : le risque de traumatisme oblige parfois à mettre des manchons et à 
s~rveiller l'enfant de façon intensive. 
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La surdité chez l'enfant polyhandicapé : 
aspects diagnostiques et thérapeutiques 

Dr Michèle Mayer*, Dr Paul Viala** 

Les déficits auditifs font fréquemment partie intégrante du polyhandicap car la plupart des 
pathologies à l'origine de ce dernier peuvent atteindre le système auditif : 

- les traumatismes, par fracture de la base, 
- les processus inflammatoires ou infectieux, par feutrage autour du nerf auditif (telles les 

méningites) ou par lésion directe de la cochlée (telles les foetopathies), 
- les atteintes anoxo-ischémiques par lésion directe de la cochlée, 
- certains processus toxiques (hyperbilirubinémie, traitement ototoxique en période 

périnatale), 
- ou certains processus dégénératifs des encéphalopathies progressives, 
- les syndromes malformatifs du premier arc concement à la fois le système de trans- 

mission et le système cochléaire, voire le tronc cérébral, 
- ies troubles de succiondéglutition, fréquents chez les encéphalopathes, sont source de 

dysfonctionnement tubaire et donc de trouble de la transmission. 

C'est dire que les enfants polyhandicapés relèventtous d'une évaluation correcte de leur 
audition, cette derniére étant non seulement un élément essentiel de lacommunication et son 
étiologie. Cet examen est d'autant plus difficile que i'enfant est plus jeune et plus handicapé. 
Il doit toujours commencer par un bilan clinique suivi d'une exploration fonctionnelle de la 
fonction auditive,éventuellementcomplétée pardesexplorations radiologiquesetvestibulaires. 

*Service de Neuropédiatrie et d'ORL de rhapital Saint-Vincent-de-Paul - Paris. 
"Service d'ORL - Hôpital Saint-Vincent de Paut - Paris. 



L'interrogatoir~ reste indispensable aussi bien pour dégager, en cas d'atteinte auditive, ça 
OG sescauses exactes parmi toutes les étiologiesliées au potyhandicap, mais également pour 
rticonnaître une autre cause sans rapport comme, par exemple, une surdité familiale. 

Dune manière générale, l'audition peut être testée de 2 façons : 
e par audiométrie conventionnelle, dite subjective, basée sur l'étude des réponses 

cl~mportementales ou verbales du sujet à un signal sonore, 
a par audiométrie objective comprenant I'étude des potentiels évoqués auditifs du tronc 

clrébral (PEAK) et celle des oto-émissions provoquées, et bas& sur I'enregistrement des 
rt?ponses électriques du système auditif à un stimulus sonore. 

-Chez ie tout petit, et nombre d'enfants poiyhandicapés, la dbtermination du seuilsubjectif 
est difficile : 

*avant l'âge du langage, il ne s'agit que d'un seuil romportemental basé sur les réactions 
rriotrices du bébé sous l'effet d'une stimulation sonore. Ce seuil comportemental est d'environ 
33 db supérieur au seuil réel. Affirmer qu'une réaction motrice est significativement liée à la 
s,imulation sonore relève d'une grande compétence et expérience. Par ailleurs, ce seuil 
vomportemental n'est significatif de I'audition de l'enfant que si la réactivité et le comportement 
nroteur de ce dernier sont normaux ; 

*de 9 mois jusque vers 2 à 3 ans, le seuil ne peut être étudik qu'en champ libre car l'enfant 
nkccepte pas le casque ou, du moins, nkx6cute pas correctement les consignes avec un 
casque sur les oreilles : il s'agit donc d'une étude binaurale, ce qui conduit en fait à ne tester 
que la bonne oreilte ou plutôt la meilleure. Initialement, on utilise, mais encore faut-il que 
I'c?nfant ait une vision correcte, le réflexe d'orientation-camportement (ROC) puis de 2 à 3 ans 
le PEEP-SHOW où I'enfant est invité à appuyer sur une manette mettant en action un film ou 
uil train lorsqu'il entend le son, alors que rien ne se produit s'il appuie en l'absence de 
stimulation ; 

~àpartirdeZà3ans,on peut utiliser tecasqueetlevibrateur(cede~ placésurlamastoïde, 
stimule par voie osseuse la cochlée et court-cit-cuite ainsi l'étape de transmission). On peut 
dtfs lors étudier, pour chaque oreille, l'audition tonale en conduction aérienne et osseuse et 
ébaucher, grâce au développement du langage, I'audioMtrie vocale. Mais, à cet $ge et plus 
tard, lorsque l'audiométrie conventionnelle tonale et vocale monaurale précise et complète 
sr!m devenue possible (vers 5 à 6 ans), le comportement de l'enfant doit etre nomaf ou, du 
rncins, assurer un minimum de coopération et de compréhension des consignes. 

- C'est dire que dans !a population d'enfants polyhandicapés, les techniques objecfives 
trouvent tout leur intérêt : 

iY&tude des PEATC est basée sur I'enregistrement des réponses électriques du nerf 
a~rditif et des relais auditifs protubérantiels à un son répétitif émis par un casque posé sur les 
orsilles. En appliquant des intensités de stimulation de plus en plus faible, elle permet de 
pr5ciser le seuil d'activitédescellules ciliées internes de lacochlée car il existe une corrération 
prkise, à 10db près, entre l'apparition du PEATC et le seuil de perception cochléaire. 1 s'agit 
d'une méthode objective, indépendante de la participation de I'enfant puisqu'étant au mieux 
étudiée durant le sommeil, applicable chez le prématuré, étudiant chaque oreille séparément, 
toutes choses l'opposant à l'audiométrie subjective. Cet examen permet, en outre, en cas de 
su:dité partielle, d'apporter des éléments en faveur de r'origine transmissionneile, perceptive 
endo-eochltiaire ou perceptive rétro-cochléaire de cette atteinte sensorielle. Cétude des 



PEATC présente cependant deux inconvénients majeurs à bien connaître pour éviter une 
interprétation erronée : 

- elle ne teste que les fréquences acoustiques aiguës (2000 A 4ûûO hz) ; 
- une élévation du seuil d'apparition du PEATC ne signifie surdité que si le tronc cérébral 

fonctionne normalement. 

II est important de rappeler que, né aux confins de deux systèmes bien différents, le 
système ORL et le système nerveux, le PEATC ne peut être correctement interprItté sans 
l'étroite coopération des 2 spécialistes correspondants et ceci pour plusieurs raisons : 

-chez l'enfant polyhandicape, il est fréquent de constater l'intriquation d'une pathologie sur 
les 2 secteurs, OR1 et neurologique (en particulier ictère et anoxie altèrent aussi bien I'un que 
l'autre) ; 

- en matière d'audiologie, le PEATC n'explore qu'une partie de la fonction sensorielle 
auditive (audition des aiguës) et les arguments qu'il apporte en faveur de ia nature 
transmissionelie ou perceptive du déficit, ne sont que des éléments d'orientation jamais 
formels et qui doivent donc être conWontés au bilan auditif complet : examens amnestique, 
cfinique (otoscopique bien sûr mais sans oublier l'examen des fosses nasales et du 
rhinopharynx), impédancemétrique (qui apprécie le fonctionnement du système tympano- 
ossiculaireet de la tromped'Eustache), I'étudedesrMlexesstapédiens (leur présence permet 
d'affirmer t'existence d'une perception auditive sur les fréquences étudiées sans pouvoir 
précisément en évaluer le seuil 1, et si possible I'audiométrïe subjmive (qui seule permet 
l'étude précise de toutes les fréquences acoustiques). Cet impératif d'examen ORL complet 
est d'autant plus vrai que l'intrication des phénomènes transmissionnels et perceptifs est très 
fréquente chez les enfants polyhandicapés. 

Le PEATC, qui explore uniquement le fonctionnement de l'oreille et des relais auditifs du 
tronc cérébral, ne teste pas la perception auditive proprement dite, qui est une fonction 
cognitive, issue du cortex auditif primaire et associatif. En ce sens, i'étude du Potentiel Evoqu4 
Auditif Tardifpourrait être plus intéressant. L'origine corticale de ce potentiel et le fait qu'il peut 
être évoqué par des stimuli complexes (lettres, syllabes ou mots) expliquent son application 
dans l'exploration de la perception auditive et on conçoit son intérêt dans l'étude du 
développement perceptif chez l'enfant et dans la génèse des troubles de langage. Cepen- 
dant, son emploi en clinique #diatrique courante, et en particulier chez le polSandicapé, 
reste Iimiti! voire impossible en raison de la nécessité d'une relaxation correcte lors des 
enregistrements de veille, de l'influence variable du sommeil ainsi que de fa nécessité d'une 
coopération de l'enfant. 

.Les oto-émissions acoustiqurrs provoquées sont des sons émis par l'oreille interne grâce 
à l'activité motrice des cellules ciliées externes en réponse à une stimulation sonore. 
L'enregistrement de ces oto-émissions provoquées se fait par l'intermédiaire d'une sonde 
miniaturisée introduite dans le conduit auditif externe comprenant un microphone émetteur 
et un microphone récepteur. Les oto-émissions peuvent être enregistrées lorsque les seuils 
auditifs sont situés entre O et 30 db, à condition que l'oreille moyenne soit normale (absence 
d'otite séreuse). Dans de bonnes conditions, l'examen ne dure pas plus de 5 minutes. II s'agit 
donc d'une méthode rapide et fiable d'audiométrie objective permettant de s'assurer de la 
nomalité de t'appareil auditif périphérique et ceci pour chaque oreille séparément. 

Ces oto-émissions acoustiques provoquées constituent donc un bon moyen de dépistage 
mais, comme pour les potentiels évoqués du tronc cclrébral, ne sont testées que pour les 
fréquences aiguës à partir de 2000 Hem. 
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Bien que l'examen vestibulaire soit de réalisation difficile chez l'enfant, il est malheureu- 
sement trop rarement pratiqué dans le cadre du bilan d'une surdité. Les lésions vestibulaires 
scnt cependant fréquemment associées à une surdité, qu'ellesoitd'originevirale, traumatique 
ou post-méningitique ou encore consécutive à un traitement antibiotique oto-toxique. Il peut 
également être utile dans le bilan des séquelles d'une méningite, pour déterminer si un retard 
à la marche est lié à une lésion vestibulaire périphérique ou à une autre atteinte neurologique. 
II [n'est pas rare que des enfants atteints de surdité congénitale aient un retard du contrôle 
postural, résultant d'une pathologie vestibulaire périphérique. Certaines surdités progressi- 
vas ou fluctuantes peuvent être liées à l'existence de fistules péri-lymphatiques, à des 
d'anomalies morphologiques de l'oreille interne et la découverte d'une anomalie vestibulaire 
serait un excellent argument en faveur de ce diagnostic. Les difficultés de l'exploration 
vestibulaire chez l'enfant sont liées à ce que les épreuves instrumentales sont beaucoup plus 
dkyiciles à réaliser que chez l'adulte et surtout au fait qu'il existe, au moins au cours des 2 
premières années, une immaturité du système vestibutaire, de la vision et de la çensibilité 
proprioceptive dont il faut toujours tenir compte dans ('interprétation des résultats. L'examen 
doit comporter au minimum la recherche d'un nystagmus spontané sous lunettes de Fretzel, 
ur!e étude posturale si celle-ci est possible, une épreuvecalorique à l'eau et à I'airen comptant 
la fréquence des secousses nystagmiques. Des réponses concluantes sont fréquemment 
observées et permettent d'apprécier une atteinte vestibulaire périphérique. 

Traitement 

Une fuis reconnu, /e défict auditif duit être traité. Qualitativement, les mesures ne diffèrent 
pas, que I'enfant soit ou non polyhandicapé : posed'aérateurs transvmpanique en cas d'otite 
skreuse, réhabilitation des surdités profondes et sévères. Quantitativement, par contre, il est 
certain que les indications thérapeutiques vont être plus .énergiques,>. Le caractère rebelle 
d ' ~ n  dysfonctionnement tubaire est inéluctable chez I'enfant polyhandicapé chez qui les 
troubles de déglutition seront prolongés même s'ils peuvent s'améliorer avec le temps. Un 
diificit auditif, qu'il soit transmissionnel ou perceptif, est toujours une complication plus grave 
dc? conséquence sur les apprentissages, chez un enfant polyhandicapé que chez un enfant 
sain par ailleurs. Petite goutte d'eau faisant déborder le vase, 30 ou 40 db de perte suffiront 
pour effondrer les capacités d'attention déjà perturbées par la maladie neurologique et pour 
pC~naliser les capacités d'acquisitions motrices par défaut de repère sonore dans l'espace. 
Précocément et largement appareillés, ces enfants voient s'intensifierde faqon évidente leurs 
possibilités de développement. Reste à l'audioprothésiste, les difficultés pour régler les 
amplificateurs chez ces enfants dont la communication est perturbée.. . 

La réhabilitation des surdités profondes ou totales a toujours été la préoccupation des 
otologistes. Jusqu'aux années 60, la réhabilitation des surdités profondes et sévères reposait 
sur l'utilisation d'appareillages externes, audioprothèses introduites dans le canal auditif 
externe. Depuis cette époque, l'apparition des implants cochléaires a permis de réhabiliter 
7000 enfants et aduites avec des résultats qui autorisent à poser la question de la place de 
cc!tte réhabilitation chez I'enfant polyhandicapé. L'implant cochléaire est un procédé qui, à 
l'aide d'électrodes implantées à proximité du nerf auditif ou dans l'oreiile interne, permet 
d'apporterauxfibres auditivesfonctionnelles restantes, une information sonore préalablement 
transformée en signal électrique : il supplée donc à la fonction de transmission de l'oreille 
externe et moyenne et à celle de transduction de la cochlée. Jusqu'à une date récente, les 
irrplants n'étaient pas recommandés pour réhabiliter tes enfants atteintsde surdité prélinguale, 



c'est-à-dire avant l'acquisition du langage :en effet, pour des enfants qui n'ontaucun concept 
d'audition et dont la communication s'établit par la mise en place des processus naturels 
d'autre adaptation, essentiellement basée sur les sensations vibratoires, le langage des 
signes et ta Iecture labiale, il est quelque peu illusoire de penser qu'ils vont pouvoir ou vouloir 
décoder un nouveau langage basé sur les sensations sonores que leur pnxure I'implant. 

Cependant cette notion doit être modulée surtout chez de très jeunes enfants car le 
raisonnement doit intégrer deux notions supplémentaires : . la maturation 

.et la plasticité cérébrale. 
Actuellement un certain nombre de critères permettent de sélectionner des enfants 

porteurs d'une surdité profonde ou totale qui pouffaient bénéficier d'un implant intra- 
cochlbire. 

Ces critères sont issus des difiérents bilans qui sont effectués : audiométdque de ta sudité, 
radiologique de faisabilité, odhophonique, neuro-psychologique, audioprothétique avec 
essai de réappareillage et sur l'analyse de l'oralité de I'enfant, ou plutôt de son appétence à 
I'oralisation, des motivations parentales et de Séquipe rééducative, et enfin des possibilités de 
mise en place préalable d'un projet rééducatif. 

Si ces critères sont respectés et, à la vue des premiers résultats, un enfant sourd profond 
implanté reste certes un enfant sourd profond, mais avec cependant un sens d'alerte mieux 
développé, des possibiltés de lecture labiale améliorées, une appétence oraliste augmentée. 

Y a-t-il une place pour la réhabilitation auditive par implant cochléaire chez I'enfant 
polyhandicapé ? : i'handicap associé représente, à l'heure actuelie, une contre-indication à 
I'implant cochléaire mais il nous semble que cette contre-indication mérite d'etre discutée en 
fonction de ta nature et de ia profondeur des handicaps associés car nous savons tous le 
bénéfice des appareillages traditionnels chez les enfants polyhandicaMs déficients auditifs. 
Le choix du mode de réhabilitation de I'enfant doit reposer en fait sur I'évaluation de ce que 
peut apporter Ibudition ou du moins ia récupération du sens @alerte dans sa reéducation. 
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Les troubles de la déglutition 
chez l'enfant polyhandicapé 

Docteurs Jean Lacau Saint-Guily et Paul Viala* 

Les troubles de ta déglutition constituent chez I'enfant polyhandicapé un problème 
frbquent, aggravant la gêne fonctionnelle et susceptible de mettre en jeu le pronosticvital. La 
dbglutition est le mécanisme qui permet la préhension des aliments, leur préparation dans la 
bouche puis leur propulsion de la bouche dans I'oesophage, tout en assurant la protection des 
wies aériennes respiratoires. 

1, Les différents temps de la déglutition 

Le premier temps de la déglutition est le temps lingual. La langue commence à propulser 
!ci bol alimentaire vers ia partie postérieure de la bouche jusqu'à I'isthme du gosier. Ce n'est 
qde lorsque l'isthme du gosier est atteint que l'on assiste aux phénomènes de propulsion et 
à .a fermeture du larynx. Le temps pharyngé comporte 3 éléments : un temps réfJexe 
rr?sponsable des phénomènes de propulsion qui font intervenir la langue et la musculature 
p~atyngée ; un mécanisme de protection par la contraction du voile du palais ; la fermeture 
d l  larynx. Le troisième temps de la déglutition est i'ouverture du sphincter supérieur de 
I'oesophage. En fait, il ne s'agit pas d'un véritable sphincter car la composante musculaire par 
le relachement des fibres semble être un élément tout à fait accessoire dans I'ouverture du 
çj,iiincter supérieur de l'oesophage. Par contre, l'élévation du larynx attirant la partie 
snHrieure de i'oesophage vers le haut semble tout à fait déterminante dans I'ouverture du 

'* Senrice d'ORt - Hôpital Saint-Vincent-dePaul- Paris. 
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sphincter supérieur de I'oesophage. Les troubles du processus de déglutition sont chez le 
polyhandicapé en règle générale de mécanisme assez complexe et souvent intriqué. II peut 
s'agir d'atteinte de I'initialisation du temps pharyngé ; de troubles de la propulsion pharyngée 
et linguale ;d'atteinte des m&canismes de protection laryngée ou vélaire ; de défaut 
d'ouverture du sphincter supédeur de I'oesophqe ; de troubles de la statique cefvico- 
céphalique, d'incoordination entre la respiration et la deglutition. 

tes principaux troubles 

Ces troubles sont de trois types. Lorsque la propulsion pharyngée est déficiente, voire 
inexistante, le bof alimentaire va rester figé et &entuellement être orienté vers le larynx, 
gbnérant ainsi une fausse route, D'autre part, ia relaxation du sphincter supérieur de 
l'oesophage peut être déficiente soit par dysfonctionnement d'origine neum-musculaire 
primitive, soit par dcloaut d'ascension du larynx. Enfin, les mécanismes de protection peuvent 
être atteints. II s'agit principalement d'une lacune de la fermeture laryngée, la malformation 
de I'épiglotte empêchant la fermeture anatomique du larynx. 

II peut y avoir des atteintes de la mastication qui peuvent entmîner un défaut de préparation 
du bol alimentaire qui va donc mal se prêter aux différents mécanismes de la déglutition. tes 
troubles de I'initialisation du temps pharyng6 entraînent un mauvais enclenchement du temps 
volontaire de la d&lutition et un défaut de propulsion du bof alimentaire qui va aller se 
répandre dans les siilons pelviiingaux et ne pouvoir être rassembIés au niveau de la langue 
et de La base de langue. On décrit encore des troubles de la statique cervico-céphalique, qui 
sont manifestement un facteur important dans les troubles de la deglutition, soit influant sur 
tes mécanismes de protection iaryngae lors de !a bascule de I'épigfotte, soit sur t'ascension 
du larynx, donc de I'ouverture du sphincter supérieur de I'oesophage. Les incoordinations 
rapiratoires, entre la respira~on et la déglutition où paradoxalement tous les mécanismes 
semblent fonctionner correctement, hormis la fermeture du larynx qui ne se fait pas au bon 
moment, entraînent le bol alimentaire dans le vestibule laryngé et génèrent la fausse route. 
II s'agit en règle de dysfonctionnement moteur et sensitif du pharynx et du larynx, soit de la 
commande, soit de l'effecteur moteur. Dorigine neuro-musculaire, ces mbnismes sont en 
rf?gle générale communs aux différentes 6tiologies du handicap, congénitales ou acquises, 
evolutives ou non. 

Les facteurs aggravants 

It est impératif de rechercher les facteurs aggravants afin d'évaluer leur responsabilité dans 
lagenèse ou I'aggravation des troubles ded&glutition. II faut dans un premier temps s'attacher 
d une étude importante de la mastication, qui impose de connaître I'état dentaire, l'articulé 
dentaire, les possibilités de déchirer les aliments, de tes mordre, de les croquer. Cabsence 
de toute fonction masticatoire impose une alimentation mixée ou mixte. Il convient d'étudier 
ta langue : sa posture, la recherche de I'existence d'une macroglossie. Les troubles de la 
posture linguale se dtsfinissent par I'impossibilitd de garder la langue dans la bouche avec des 
rapports maxillaires normaux. La macroglassie est une hypertrophie linguale prédominante 
souvent sur !a base de langue, qui peut générer des troubles de la déglutition en entravant 
la propulsion pharyngée. Lesdéformationsde lamâchoire inférieure primitives ou secondaires 
entraînent égaiement des décalages des points de mastication qui ne sont plus respectés. 
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Les troubles de la salivation doivent être également connus, qu'ils soient primitifs ou 
secondaires. Ils sont en général responsables d'une stase salivaire, siégeant dans la cavité 
b~ ccale : dans Ir[a pharynx au niveau des vallécules, parfois au niveau du vestibule laryngé, 
et responsables de fausses routes plus ou moins permanentes et plus ou moins bien tolérées. 
Les défauts de salivation doivent être également recherchés, car ils sont aussi générateurs 
de troubles de déglutition, soit par la mauvaise préparation du bol alimentaire, soit par la 
mauvaise mastication qu'ils peuvent induire, soit parfois par des défauts dyinitialisation du 
te nps pharyngé entratnant un défaut de propulsion de ce bol alimentaire. R'autres facteurs, 
pr:ncipalement iatrogènes, telle la présence d'une trachéotomie ou d'une sonde nase 
msophagienne permanente ou de pathologie associée, peuvent entraînerdegraves troubles 
de la déglutition. II faut insister sur l'existence du reflux gastro-oesophagien dont on sait 
msintenant la fréquence du retentissement sur les voies aériennes supérieures lorsqu'il est 
irr portant. Ces reflux aggravent considérablement le fonctionnement du carrefour pharyngo- 
Ia~yngé par I'irritation et les douleurs qu'ils induisent. D'importantes variations de pH ont pu 
@t se mesurées, tout à fait significatives au niveau du carrefour (Dupont et Viala) et au niveau 
d ~ :  rhino-pharynx (Contencin). 

2. La prise en charge 

La prise en charge ne peut se concevoir que de façon multidisciplinaire et doit procéder par 
étapes successives. L'identification du trouble n'est pas toujours facile chez I'enfant, surtout 
si velui-ci est polyhandicapé. Bien entendu le signe principal est Sexistence d'une toux lors de 
ICilimentation témoignant d'une fausse route mais, dans la majoritb des cas, l'attention n'est 
r&enue que par des petits signes : une stase salivaire, i'existence d'une déshydratation 
linguale et basi-linguale, des épisodes surinfectieux beaucoup trop rM~divants. il ne faut pas 
atendre les complications, qui ne sont malheureusement pas rares, quqi s'agisse de 
ccmptications aiguës avec épisodes asphyxiques par corps étrangers enclavés, de retentis- 
serrent pulmonaire par broncho-pneumopathie dedéglutrtion w d'un retentissement pondéral. 
Tcus ces troubles évidents aigus ou simplement suspects doivent orienter le diagnostic vers 
ur e atteinte de la déglutition. 

L"anafyse des truubies 

L'analyse des troubles (préparation du bol alimentaire, propulsion, protection, coordina- 
tiw) permet de situer le niveau de l'atteinte. Cette analyse fait appel à la clinique et aux 
examens complémentaires. Le premier temps de I'analyse est, avant toute exploration 
foii$ionnelle, i'observation de la prise alimentaire. II s'agit tout simplement de regarder et 
d'observer ce qui se passe lors de la prise alimentaire. Ce temps est fondamental et il 
permettra de visualiser les différents temps de la déglutition afin d'obsewer les anachronis- 
mes. L'observation directe est fondamentale. Elle fait appel à la fibroscopie du carrefour 
ppsaryngo-laryngé. Avec la nouvelle g4nération de fibre optique de Sordre de 3 mm de 
dkimètre, cet examen est devenu très simple, indolore et réalisable chez tous les patients. 
Tr~~istypes de renseignements sont apportés :des renseignements anatomiques à la fois sur 
la langue, sur la base de langue, sur le carrefour et du tarynx ; des renseignements 
dynamiques (facites à observer au niveau du larynx) tout d'abord sur la dynamique glottique 
par le mouvement des cor des vocales, sur la dynamique supra-grottique avec les mouvements 
des awhénoïdes et la bascule de l'épiglotte, sur l'ascension du larynx (plus difficile &observer 
et & quantifier), de m4me que l'état tonique du carrefour et les mouvements de propulsion 
pharyngée. 



Les autres explorations 

Si elles sont de pratique assez courante chez l'adulte, elles sont en général plus difficiles 
à réaliser chez I'enfant et particulièrement chez I'enfant polyhandicapé et polyhandicapé. Les 
études de la déglutition en radio-cinéma ne sont pas de réalisation simple. Quand elles sont 
pratiquées, elles mettent en évidence en règle générale le reflux nasal, la stagnation des 
aliments dans les vallécules, mais surtout l'absence d'ascension laryngée et donnent une 
image des fausses routes. La manométrie pharyngo-oesophagienne est d'interprétation 
délicate au cours des troubles de la déglutition. Tout d'abord, sur le plan pratique, de 
nombreuses difficultés apparaissent pour localiser la sonde, même avec des sondes 
spécifiquement dessinées pour le pharynx et le sphincter supérieur de I'oesophage. D'autre 
pan, il existe des asymétries radiales et axiales du sphincter de I'oesophage qui mesure 3 à 
4 cm de long alors que la pression n'est maximum que sur quelques millimètres. Enfin, les 
muscles striés pharyngés responsables du temps volontaire ont des contractions très bréves 
et intenses que l'inertie des marqueurs n'est pastoujours capable de reproduire.Actuellement, 
il semble que I'on puisse utiliser des capteurs de pression de faible compliance, capables 
d'une analyse circulaire pondérée. Ils peuvent être reliés à un système informatique et même 
être couplés à une étude en radio-cinéma. Dans l'immédiat, leur utilisation semble plus utile 
en néonatalogie que dans la détection des troubles de déglutition chez le polyhandicapé. 
Célectromyographie, pas tant I't9ectromyographie de surface exteme, qui ne donne pas 
suffisamment de renseignement, mais plutôt I'électromyographie de surface endoluminale 
par miseen place de sondes positionnées dans le pharynx, peut donner des renseignements 
très intéressants sur la propulsion pharyngée. Elle autorise I'enregistrement du mouvement 
taryngé, qui permet de positionner dans le temps Sascension laryngée par rapport au temps 
volontaire à I'initialisation du temps pharyngé. C'est probablement un des éléments les plus 
intéressants dans l'étude de la dynamique de la déglutition, mais les indications et les 
modalités sont pour le moment encore mal définies. La manométrie oesophagienne est très 
intéressante dans I'étude de la dynamique du sphincter supérieur de I'oesophage, elle 
renseigne sur la relaxation de ce sphincter et apporte des éléments fondamentaux dans la 
coordination pharyngo-oesophagienne et notamment dans les troubles de cette coordination. 

3. L'évaluation des possibilités d'alimentation 

L'évaluation des possibilités d'alimentation orale se fait en trois stades : soit par une 
alimentation normale avec adaptation : (position, mastication prolongée), soit par la poursuite 
de l'alimentation orale avec exclusion de certaines alimentations (dans ces 2 cas, l'assistance 
est nécessaire et doit être parfaitement adaptée), soit par l'arrêt de l'alimentation orale 

Propositions thérapeutiques 

Les troubles de ladéglutition doivent s'intégrer dans la prise en charge globale des troubles 
de la motricité. Elle est actuellement incertaine tant ses buts et ses méthodes sont très 
empiriques. La première question qui se pose est relative à la possibilité de continuer une 
alimentation orale sans danger. Si les mécanismes de la déglutition permettent de conserver 
l'alimentation orale, il est possible d'adapter celle-ci, tout d'abord par la mise en place d'une 
bonne statique lors des repas en suivant de façon très méticuleuse le déroulement de chaque 
repas. Malheureusement cette alimentation prend du temps et demande assistance, et n'est 
pas toujours facile à réaliser dans certains contextes. La deuxième étape est l'exclusion de 
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certains aliments, exclusion volontaire du patient lors de la préparation du bol alimentaire, et 
ce n'est qu'à ce prix que I'on peut maintenir une alimentation orale avec une déglutition 
acceptable à la fois sur le plan pondéral et sur le plan broncho-pulmonaire. la dernière étape 
est l'exclusion provisoire ou définitive de i'alimentation orale en passant par le gavage, soit 
par sonde na=-oesopagienne soit par gastrotomie. Sa contre-indication principale est le 
défaut de protection pulmonaire et le retentissement sur la croissance pondérale. La 
riséducation est actuellement incertaine dans ses buts et ses méthodes. II faut lors de la 
riséducation insistersur la position axiale et I'apprentissagedes manoeuvres de protection par 
I'<?ntourage (manoeuvres d'Hemlich) et si possible par le patient (Hemmage laryngé). Les 
perspectives d'avenir de la rééducation de la déglutition reposent sur la mise en place 
d'exercices portant sur le temps volontaire de la déglutition, de la facilitation de I'initialisation 
piaryngée, sur des manoeuvres renforçant le temps pharyngé, sur les possibilités d'auto- 
contrôle de l'ascension laryngée. les conseils diététiques sont fondamentaux. Ils permettent 
ben souvent d'agir de façon très significative sur la déglutition, 

Quefs sont les impératifs des conseik diététiques ? 

Les conseils diététiques doivent assurer un apport calorique suffisant, trouver la texture 
a imentaire adéquate. II est bien évident que les solides sont difficiles à propulser, que les 
litquides sont générateurs de fausse route par stase, que les alimentations mixées ne 
rcrprésentent pas toujours les solutions idéales. II convient de faire un choix adaptéen fonction 
de la déglutition et à la croissance pondérale. Mais cette texture adéquate doit se doublerd'un 
fr(3ctionnement adapté des repas afin dbbtenir un apport calorique suffisant. En dernier lieu 
il faut maintenir le plaisir et l'agrément de l'alimentation. Les diététiciens travaillenta6uellement 
çiirces sujets afin de trouver un bon compromis entre le plaisir de manger et ces contraintes 
de texture et d'apport calorique. 

Le traitement chirurgiml 

La chirurgie palliative de sauvegarde, la trachéotomie, la laryngoplastie de sauvetage des 
voies aériennes ou la fermeture exceptionnelle du larynx peuvent dans certains cas se 
justifier. La chirurgie fonctionnelle estdificile. Un certain nombre detechniques sontconnues : 
la myotomie du cricepharyngien, la pharyngoplastie, la chirurgie de suspension linguale ou 
iayngée, la glossectomie partielle, la chirurgie des maxillaires. Ces techniques ont vraisem- 
blablement une place dans la correction des facteurs aggravants des troubles de ta 
deglutition. Cependant, il convient de les discuter avec une extrême pmdence notamment 
quand une alimentation orale est encore possible. Le risque majeur est de majorer 
/'incoordination motrice et de s'interdire définitivement de toutes les techniques rééducatives 
actuelles notamment I'auto-contrôle de l'ascension laryngée. 

La prise en charge des troubles de la déglutition est souvent très lourde. Le maintien d'une 
alimentation orale impose souvent un gros investissement en temps et en personnel, les 
options thérapeutiques sont difficiles à choisir surtout dans le cas d'un handicap évolutif. La 
prj.rticipation, I'adhésion de la famille et de I'institution sont plus qu'indispensables. C'est 
pcurquoi nous pensons qu'une prise en compte multidisciplinaire spécifique des troubles de 
la déglutition de i'enfant polyhandicapé doit être entreprise. 
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Enquête épidémiologique sur la population de 
sujets déficients mentaux profonds hospitalisés 

à l'Assistance publique 

Dr. Anne-Marie Boutin*, Patrick GoIlignon* 
Pierre Doyard*+, Jean-Pierre Dardel*** 

Ceae enquête ne porte que sur I'aspect étiologique du handicap. 

Elle a été établie à partirde 470 dossiersde sujetsd4ficients mentaux profonds hospitali*~ 
actuellement dans 3 hôpitaux de i'Assistance Publique : San Salvadour, Hendaye et La 
Roche-Guyon. Tous fes sujets présentent une déficience mentale profonde avec handicaps 
associés. 11 s'agit d'enfants, adolescents et adultes jeunes nbs entre 1951 pour le plus âgé et 
1987 pour le plus jeune avec un maximum de population né entre 1967 et 1979 ($gés donc 
de 13 à 27 ans), On note une iégere prédominance masculine d'environ 15%. Nous avons 
recherché, dans cette population, tes facteurs 6tiologiques à I'ongine du handicap. Dans un 
but de clarté, sans doute réducteur, nous n'avons retenu, pour chaque cas, qu'un seul facteur 
étiologique, le premier en cause dans le temps en éliminant les étiologies secondaires qui 
existent pour un certain nombre de cas. 

*Hôpital de ta Roche Guyon - 95780 La Roche Guyon. 
*Hôpital San Salvadour - 83400 Hydres. 
" Hôpital Marin d'Hendaye - 64700 Hendaye. 
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6 ,  Repartition des étiologies 

Nous avons dégagé ainsi une série d'étiologies reconnues précises. Dans le groupe 
rastant nous avons détaché une série d'étiologies présumtles, les autres demeurant 
totalement inconnues. 

Le premier groupe de 279 cas d'étiologie reconnue, soit 59.2% du total, est composé de 
2 19 cas d'étiologie précise (1.1) représentant 46.5% du total, auxquels nous avons rattaché 
23 cas d'origine psychogéne (1.2) soit 4.9% du total et 37 cas de prtlmaturité (1.3) soit 7.8 % 
d i ~  total. Dans le groupe restant, nous avons distingué deux catégories : les cas d'étiologie dite 
~<prtlsuméea (11.1) pour 83 sujets (17.6%), où, en se basant sur certains critères, il a été 
pr~ssibie de dater l'atteinte cérébrale, et les 11 0 cas d'étiologie totalement inconnue (II.2), 
représentant 23.4% du total. 
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Répartition des étiologies 

Pour les 279 cas où l'étiologie est reconnue et qui tient compte des cas d'étiologie 
<<prématurée,> (II) et (<psychogène,> (III), il faut distinguer au sein du groupe des 219 cas 
d'étiologie (<précise,, restants : 121 cas d'étiologie anténatale (1.1 ), 51 cas d'étiologie 
périnatale et 47 cas d'étiologie postnatale. 

Répartition des etiologies reconnues 

1. Anténatales 
Chromosomiques trisomie 21 25 

autres 
Malformations cérébrales défaut de fermeture 

'4 + 
7 

autres 
Foetopathies 

29 i 

Encéphalopathies métaboliques + 
Neuro-ectodermoses + 
Syndromes répertoriés i 

Total i 1 2. Périnatales* I 
Anoxies 
Hémorragies 
Souffrances foetales 
Ictères 
Hypoglycémie 

Total 

3. Prématurés 
Total 

4. Postnatales 
Infectieuses 
Traumatiques 
Morts-subites rattrapées 
Autres 

Total 

5. Origine psychogène 
Total 

- 
Total général 279 23 1 

*Dans le cas des origines périnatales, nous n'avons retenu pour ce groupe de 51 sujets que les cas 
de nouveaux-n6s normaux, à terme, eutrophiques pour lesquels l'atteinte périnatale paraissait être 
primitive. Nous pouvons ajouter à ce groupe les 37 cas prbmaturés, pour un total de 88. 
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Répartition des étiologies «présumées» où I'on date l'atteinte cérébrale sans pouvoir 
I'btiqueter. 

1. Antenatale 
Dysmaturite 
Grossesse pathologique 
Pathologie familiale 
Polymalformation 
Dysmorphie ou autre maikrmation associée 
Suspicion de foetopathie 

3. Postnatale 

- 
Total géneral 83 

En conclusion, on peut relever que I'on retrouve 59.2% d'étiologies reconnues, et qu'il reste 
40.8% de cas où l'étiologie est partiellement ou totalement inconnue. On peut comparer ce 
dernier pourcentage à ceux relevés dans différentes enqu4tes sur le même sujet : l'enquête 
dt? 1971 (Richardet, Corte1 et Roban) retrouvait 48.7% de causes inconnues ; une étude plus 
rêcente de 1983 (Laumon et coll. ) retrouvait 34.5% de causes inconnues ; une enquête tres 
recente du CESAP qui relevait 37.5% de causes inconnues 

2* Répartition des étiologies précises par annde de naissance 

Nous nous sommes attachés à regarder si la précision avait augmenté au cours des 
apnées en comparant les résultats de quatre groupes de 1 O années de naissance de 1950 
à 1990. les  chiffres donnent I'impression d'une augmentation sensible de la proportion 
d'6tiologies precises, mais les différences ne sont pas statistiquement significatives. On ne 
peut donc pas conclure à une amélioration de la pr6cision des étiologies avec les années. 
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Répartition des étiologies précises 

47 

Postnatales 

Périnatales 

Répartition des étiologies précises et présumées 

52 Périnatales @ &  15.34% 
.... : ....... ,.. ...i:. :.:: ..,......... ":".: ...*. :...: ..... *::...::. 

Postnatales 

Par ailleurs, si nous regardons la répartition des 256 étiologies précises, réparties en 121 
anténatales (47.3%), 88 périnatales (34.3%) et 47 postnatales (18.3%), on constate une 
prédominance des causes anténatales Moins importantes que dans les enquêtes traitant du 
sujet. Si l'on ajoute à ces étiologies précises les cas où l'on a pu dater FaReinte cérébrale, on 
obtient alors 121 +71 soit 192 causes anténatales (56.6%), 88+7 soit 95 causes périnatales 
(28%), et enfin 47+5 soit 52 causes postnatales (15.3%). Le pourcentage d'étiologies 
périnatales reste encore important. 

Prématurité et étiologies périnatales par années de naissance 

Prématurés par année de 
naissance 

fSJ Etiologies périnatales par 

18.18% année de naissance 

14.06% 

10.93% 

1950-59 1960-69 1970-79 1980-89 

On constate, dans cette série, que si la périnatalité diminue, les autres causes 
perinatales ont, elles, tendance à augmenter. 
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En conclusion, on note dans cette série 41 % d'étiologies inconnues, une predominance 
dus causes anténatales (60%), une assez forte proportion de causes périnatales qui 
n'apparaissent pas liées à I'anciennetédu cas. D'autre part que les approches diagnostiques 
ne semblent malheureusement que tr6s iégèrement gagner en précision au fil des années. 
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Étude de l'expression de la douleur chez le sujet 
déficient mental profond : incidences pratiques 

Dr. Patrick Collignon, Maurice Béhar, Élisabeth Porsmoguer-Lacour, 
Yves Auffray, Jean Charles Combe, Christian Perrin 

Introduction 

La prise en compte des phénomènes douloureux chez l'enfant reste une préoccupation 
relativement récente dans les milieux pédiatriques. Pour I'enfant polyhandicapé, les rares 
rkfbrences bibliographiques concernent les indications de la chirurgie radiculaire dans les 
douleurs spastiques. Pourtant, le risque d'une souffrance inutile est bien la première objection 
ainstamment évoquée par les parents lorsqu'il est question d'un geste médical agressif. 
CSe  même idée revient toujours dans les propos des soignants lorsqu'une posture est trop 
rigjoureuse, quand une intervention orthopédique est programmée ou dans n'importe quelle 
sf:uation qui pourrait engendrer une douleur chez un patient si dépendant et incapable de 
s'exprimer clairement, 

1. La population 

Cette étude a été menée à l'hôpital San Salvadour (AP-HP) sur une population de 157 
patients atteints de handicaps graves à expression multiple. L'fige moyen se situe à 17,5 ans 
avec une répartition dispersée de 3 à 34 ans. La durée moyenne de séjour est de 11'5 ans. 
Ce chiffre traduit en fait une grande diversité de situations entre le moyen séjour et le séjour 
longue durée. L'abord épid6mioiogique évaluatif de notre population nous apporte /es 

*Hôpital San Saivadour - 83400 Hyères 
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informations suivantes : tous nos patients sont atteints de déficience mentale sévère ou 
impossibles à évaluer ; 60% d'entre eux ne peuvent marcher seuls, près de 60% présentent 
une comitialité traitée. Un note, dans 70% des cas, des déformations orthopédiques sévères 
(qui interdisent toute verticalisation pour 30% de nos patients, et même toute posture assise 
pour 13% dSentre eux). Une déficience auditive majeure est prouvée dans 10% des cas, et 
fa poursuite oculaire est absente dans 30% des cas. Par ailleurs, 17 de nos patients, 
incapables de déglutir, bénéficient d'une nutrition entérale à débit continu. 

2. Le pt'oto~oie (Annexes 1) 

Cette étude est bas4e sur une grille d'évaluation composée de 14 items. Le choix des items 
est inspiré des données de la littérature pédiatrique (4, 6) et modulé par notre propre 
expérience. Maigré la grande disparité des troubles observés chez nos patients, nous avons 
choisi délibérément une grille unique de façon àdisposer d'un outil simple et pratique. Chaque 
item répond a une définition précise et se rapporte à un groupe selon sa signification. Aucun 
symptôme ne peut être consid6ré comme spécifique du ph4nomène douloureux. La cotation 
est établie pour chaque item en quatre niveaux qui traduisent, à priori, une douleur d'intensité 
croissante, au-delà du niveau habituel propre de chaque patient. La cotation zéro est utilisée 
lorsque l'item sembledépourvu de toutesignification. Les items du premier groupe correspon- 
dent aux signes d'appel. II s'agit de comportements qui traduisent la composante anxieuse 
de la douleur. Les items du deuxième groupe représentent les troubles psychiques ou 
relationnels que l'on peut observer dans un contexte de douleur. Les manifestations 
psychotiques éventuelles font Ibbjet d'une cotation particulière où les actes autovuln&rants 
sont mnsidérés comme des signes de détresse accentuée. Les troubles du sommeif sont 
rattachésààgroupe. Les itemsdu troisième groupe correspondent auxtmubles neuromoteurs. 
Le recours à une cotation simplifiée permet un tangage commun pourtous les utilisateurs. Le 
niveau 4 de cette cotation évalue l'exacerbation inhabituelle de ces troubles que nous 
observons chez le sujet tétraplégique . Les items du quatrième groupe correspondent aux 
signes directs de la douleur. La recherche d'une zone douloureuse ne pose, en général, pas 
de problème mais l'appréciation d'une attitude antalgique est souvent déterminée par le 
soignant qui découvre une posture plus confortable. La cotation des items est réalisée de 
manière rétrospective sur 24 heures, par un médecin, après interrogatoire du personnel 
soignant. Six confrères de spécialité différente ont collaboré pour cette étude : trois pédiatres, 
un médecin rééducateur, un psychiatre, et un chirurgien orthopédiste. La cotation p u t  être 
réitér6e sur plusieurs jours cons4cutifs ou non, selon t'évolution. Cinfirmière utilise simulta- 
nément une échelle visuelle analogue d%étéro-évaluation qui permet de repérer les différen- 
cesd'appréciationdu phénomènedouloureux. Lesrésuitatssont récapitul4ssurundiagmmme 
et interprétés de façon comparative par rapport à l'état basal du sujet défini en équipe pour 
chacun des patients. Cet élément est fondamental car aucun signe ne répond à une cotation 
absolue applicable pour chaque sujet. Les particularités neurulogiques et psychologiques de 
chacun d'entre eux sont ainsi prises en compte pour cette évaluation différentielle. Dans notre 
étude, la conduite thérapeutique n'est pas systématisée et chaque prescripteur garde 
l'initiative du traitement antalgique en fonction de son propre jugement. 

3. Résultats et commentaires 

Sur une période de 6 mois, nous avons étéconfrontés à22 situations dedouleur chronique 
ou aiguë concernant 13 patients âgés de 7 à 30 ans (Annexe II). Dans 9 cas, il s'agit de suites 

250 COLLOQUE POLYHANDICAP - NEUVIEME SESSION 



irrtmédiates d'une intervention chirurgicale orthopédique et l'utilisation de la grille est 
systématique si possibledès le lendemain de l'opération. Dans4cas, il s'agitd'une pathologie 
traumatique et deux observations concernent un retard au diagnostic chez des sujets à 
troubles psychotiques graves. Dans 5 cas, un contexte d'oesophagite peptique semble à 
l'origine de manifestations douloureuses, ce qui n'est confirmé que dans 3 cas. Enfin, 4 
ooservations concernent des circonstances diverses : subluxation évolutive de hanche, 
pqimosis, myosite virale, douleurs d'origine inconnue. Parmi toutes ces observations, un seul 

est jugé impossible à interpréter par erreur de cotation de f"0bservateur avec une 
ux~fusion entre le niveau zéro et le niveau 1 (cas n05). Dans 3 cas, I'anaiyse des résultats 
psrmetde conclureà l'absence de douleur manifeste : 2casdYoesophagite peptiquechez une 
e~fant psychotique (cas n03et n06), 1 cas de phimosisavec réaction inflammatoire locale (cas 
ny19). Pour les suites immédiates d'intervention chirurgicale, l'observation nOl est très 
caractéristique des difficultés rencontrées. Les items du Groupe I sont constamment 
perturbés mais ils traduisent autant i'anxiété du patient que la réalité d'une situation 
douloureuse. Cette composante anxieuse est particulièrement accentuée chez le sujet 
pi3fyhandicapé. Les items du Groupe H sont rarement significatifs dans ce type de situation. 
EQ fait, la notion d'atonie psychomotrice est décrite dans les services d'oncologie pédiatrique 
pour des situations de douleur chronique et ne semble pas adaptée au contexte du 
polyhandicap (4). En particulier, le deuxième item de ce groupe (capacité à réagir aux soins 
douloureux) est très souvent pris en défaut avec la cotation que nous avonsdéfinie. Les items 
du Groupe I I I  semblent également difficiles à interpréter dans les suites chirurgicales où le 
recours aux coquiHes plâtrées est systématique. Pour les items du Groupe IV, la contention 
oi>6re, de même, i'appréciation d'une attitude antalgique mais ladouleur locale est facilement 
évaiuée par l'infirmière au cours des soins de la plaie opératoire. Dans certains cas, le sujet 
d6signe spontanément cette zone douloureuse. Enfin, on note une différence d'appréciation 
des items assez marquée entre les équipes chirurgicales et les équipes pédiatriques, ce qui 
est tout fait confirmé par l'étude des échelles visuelles analogues. Lorsque le sujet verbalise 
clairement ses sentiments, l'évaluation de la douleur ne pose aucun problème. Par contre, 
chez l'enfant à troubles psychotiques graves, la recrudescence des manifestations 
airtovulnérantes est parfois le seul symptôme permettant d'identifier une douleur. Dans 
I'c bservation n014, le diagnostic d'une fracture de la clavicule a été porté avec plusieurs jours 
de retard et lestroublesont rapidement régresséaprèscontention et prescription d'antalgiques. 
Dans I'obsemtion n022, tout à fait analogue, il s'agit d'une fuxation de coude chez un 
aclolescent psychotique. Seule une prescription prolongée de morphiniques a permis la 
régression des manifestations autoagressives. Dans l'observation n02 d'un patient sévèrement 
at:eint de tétraplégie mixte, l'exacerbation des troubles neuromoteurs associée à des signes 
d'appel bruyants a pr4cédé de quelques heures une hématémèse. L'équipe soignante nous 
a confirmé que l'enfant réagissait toujours de ta même façon chaque fois qu'il (callait mal. et 
ceaeagitation incontrôlée nous semble très importanteàobserverchez le sujet polyhandicapé 
t6i raplégique. 

4. Discussion 

L'analyse du phenomène douloureux peut être abordée selon quatre niveaux, en fonction 
d'tin choix de référence théorique. Au premier niveau, la douleur constitue un mécanisme 
physiologique de défense, car elle s'inscrit comme un signe d'appel face à une agression. Si 
ce symptôme n'est pas pris en compte, la douleur constitue alors un facteur aggravant de la 
réaction de stress (5). Au deuxième niveau, la douleur est une épreuve sensorielle pour 



laquelle il n'y a pas de réelle proportionnalité entre l'agression et la perception (3,4). Le 
concept d'énantiotropie illustrerait bien une situation où des circonstances analogues en 
apparence peuvent déterminer des manifesQtions tout à fait différentes, et où les mêmes 
manifestations sont observées dans des circonstances diverses en première analyse. Au 
troisième niveau, la douleur est une expression qui met en jeu les moyens de communication 
dont dispose t'enfant. Chez le sujet polyhandicapé, cette communication répond rarement à 
un code linguistique, Il faudra donc être capable de déchiffrer un code analogique qui n'est 
pas spécifique du symptôme douloureux et qui subit le brouillage des troubles tieuro- 
orthopédiques et de la surcharge psychotique, Le quatrième niveau met en jeu des 
mécanismes de transfert de la part du soignant, confronté à la situation particulièrement 
inacceptable de I'enfant handicapé et souffrant, Or, c'est justement le soignant qui doit déceler 
le symptdme douloureux au risque d'en déformer le caractère par des réactions de déni, de 
dénégation ou, à l'inverse, dbxagération. Aussi, quelque soit le choix théorique, seule 
l'expérience clinique permettra d'aborder dans sa globalité une situation de souffrance chez 
un patient incapable d'en exprimer clairement le message. L'analyse des circonstances est, 
bien sûr, un élement primordial autant pour le diagnostic que pour le traitement de la douleur 
(5). Le bon sens permettra ainsi de surmonter les inévitables imperfections d'une &chelle 
comportementale. Au-delà des difficultés de ce type d'analyse clinique, nous avons ressenti 
une tr6s grande implication du personnel soignant et il nous semble désormais nécessaire 
d'adapter notre grille d'évaluation pour l'intégrer au dossier infirmier (6). Le sujet psychotique 
arriéré pose un problème très particulier lorsque l'agression douloureuse se manifeste par 
l'apparition ou la recrudescence de manifestations autovulnérantes. Le déterminisme des 
phénomènes d'automutilation a inspirts de nombreuses études et certains auteurs émettent 
l'hypothèse d'une perturbation du métabolisme des endomorphines (1,2,3tt). Dans certains 
cas, les antagonistes de fa morphine ont même été préconisés pour ce genre de situation (2). 

Conclusion 

Notre étude se conçoit comme une premiére approche du problame de la douleur chez les 
sujets potyhandicapés dont nous avons la charge. Nous tirons trois enseignements de ce 
travail préliminaire. En premier lieu, nous constatons l'imperfection de notre grille d"6valuation 
lorsqu'elle s'attache Ct décrire la notion d'atonie psychomotrice que l'on a pu démontrer chez 
d'autres enfants et dans d'autres circonstances. D'autre part, nous retrouvons une grande 
implication du personnel soignant qui nous motive pour intégrer notre grille au dossier 
infirmier. Enfin, il faut noter le caractère très particulier des manifestations douioureuses chez 
le sujet arriéré psychotique avec les difficultés diagnostiques et thérapeutiques qui en 
découlent. 
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Annexe I : Items du premier groupe 

7 Pleurs. Bm2s de pleurs eWu accés de lames. 
1 Pas de pleurs 
2 Gémissements ou pleurs silencieux 
3 Pleurs 
4 Sanglots 

2, Cris, Haute fonar"it4 et intensité sans lames. 
O Mest capable d'aucune vocalise 
1 Pas de cris 
2 Cris provwués par les manipulations 
3 Cris Spontanés 
4 Hurlements 

3 Mimique. Expression du visage &dujmf /a arOu18ut: 
1 Calme ou souriant 
2 Grimace déclenchée par les manipulations 
3 Grimace Spontanée 
4 Rictus douloureux pemanent 

4 Ve&lisation. Expre~~K,ndeladou/eurpardesmotsoudessymbolespmpss8f"enfant, 
peut doubier !es pleurs ou les cris 

O Incapable d'accéder au symbole 
1 Ne se plaint pas 
2 Plaintes diverses sans rapprt avec la douleur 
3 Plaintes de douleurs aux manipulations 
4 Plaintes de douleur spontanée 

Items du deuxjeme groupe (troubles psyehiquss) 

f Relation au monde. Intfirdt pour l'envlfonnemen1 
O Aucune vie relationnelle habituelle 
4 S'intéresse spontanément Penvironnement 
2 fntérêt faible, doit être sollicit4 
3 Désint4rêt total pouf l'environnement 
4 Gtat de prostration 

2 Cape84 à réagir lors de soins douIoufeux 
3 Réaction vive : protesQtion, défense 
2 Réaction faible d'opposition ou de retrait 
3 Aucune Protestation 
4 Résignation Totale 

3 Capacit6 à interagii. avec le soignant 
O Aucune vie retationnelte habituelle 
1 Bon Contact 
2 Dcfficultés pour établir un contact 
3 Refus hostile de tout contact 
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Annexe II : Nos observations 

Patient no 1 
Patient no 2 
Patiente no 3 
Patiente no 4 
Patient no 5 
Patiente no 3 
Patiente no 6 
Patiente no 2 
Patiente no 7 
Patient no 2 
Patient no 8 
Patient no 8 
Patient no 9 
Patiente no 10 
Patient no 8 
Patient no 11 
Patient no 9 
Patient no 11 
Patient no 11 
Patient no 12 
Patient no 12 
Patient no 13 

13 ans 
15 ans 
10 ans 
30 ans 
7 ans 
10 ans 
15 ans 
15 ans 
22 ans 
15 ans 
14 ans 
14 ans 
9 ans 
18 ans 
14 ans 
12 ans 
9 ans 
12 ans 
12 ans 
11 ans 
11 ans 
16 ans 

Ténotomie des adducteurs 
Oesophagite Peptique 
Oesophagite Peptique 
Ténotomie des adducteurs 
Ténotomîe des adducteurs 
Oesophagite Peptique 
Intewention Rachidienne 
Oesophagite Peptique 
Fracture du radius 
Oesophagite Peptique 
Ténotomie des adducteurs (1 er temps) 
Ténotomie des adducteurs (2ème temps) 
Fracture du fémur 
Fracture de la clavicule 
Abcès crural postopératoire 
Subluxation évolutive de hanche gauche 
Ténotomie des adducteurs 
Ténotomie des adducteurs 
Phimosis Infecté 
Myasite Virale 
Douleurs d'origine inconnue 
Luxation du coude 
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Prise en charge orthopédique des enfants à faible 
niveau intellectuel dits «polyhandicapés» 

Dr. Jean Dubousset* 

Le terme de polyhandicap ne me plaît pas car il n'est ni juste, ni pratique, ni précis, ni 
honnête. Lorsqu'un enfant présente des séquelles de poliomyélite, qu'il a une fracture et que 
de surcroît il est aveugle, n'est-ce pas un polyhandicap ? II s'agit, vis à vis de nous-mêmes, 
de l'enfant en question, de sa famille surtout et de la société toute entière, de voir les choses 
en face et de ne pas voiler ta vérité sous une dénomination vague, irréelle et donc fausse. 

Ces enfants, avec des lésions motrices d'origine cérébrale qui présentent de surcroît un 
faible niveau intellectuel, qu'ils aient ou non une atteinte sensorielle supplémentaire, souffrent 
comme tous les autres enfants, même si parfois on a de la peine à discerner cette souffrance 
au milieu de mouvements ou de mimiques plus ou moins incontrôlées. Ces douleurs sont 
parfois, sinon souvent, d'origine orthopédique et c'est pourquoi mon coeur d'orthopédiste 
d'enfants est extrêmement sensible à ce propos pour trois raisons. 

1. Trois raisons pour assurer la prise en charge des enfants atteints d'infirmité 
motrice d'origine cérébrale 

- La premiere raison est que la discrimination basée sur ce point parmi les IMC est 
extrêmement néfaste, voire dangereuse. En effet, ayant étésouvent confronté il y aqueiques 
années et encore de temps en temps actuellement à des dksastres orthopédiques insurmon- 
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rables, du seul fait de l'abandon orthopédique parfois par ignorance, mais parfois de propos 
parfaitement délibéré, je me suis élev6 vigoureusement contre cet état, La discrimination ne 
tloit plus exister, ces enfants ont une infirmité motrice d'origine cérébrale dont on sait que 
l'importance et le type de l'atteinte va retentir sur fa fonction, déterminer telle ou telle 
tléformation, aboutir à telle ou telle lésion orthopédique, et définir tel ou tel type de vie : 
inarchant sans aide, marchant avec aide autonome, marchant avec tierce personne, semi- 
tlebout, vie assise ou semi-assise. S'il est certain que les enfants intelligents aideront mieux 
l?érapeutes et parents dans leurs efforts d'amélioration (ce qui n'est d'ailleurs pas toujours 
le cas), l'absence de communication vis à vis de ces malformations ne doit absolument pas 
îsere un facteur de discrimination. Et quand on a entendu certains enfants (soit disant à bas 
niveau et abandonnés sur le plan orthopédique) hurler de douleur lorsqu'on immobilisait la 
hanche luxée à la fin de i'adolescence, on ne peut plus supporter cette discrimination sur le 
plan ofthopédique. Quels seraient alors les critères de choix et ne doit-on pas s'interroger sur 
leur fiabilité ? II y a une dizaine d'années, je me suis occupé d'un malade âgé de 15 ans qui, 
tiepuis sa petite enfance, était dans un centre spécialisé pour polyhandicapés profonds. Il était 
atteint d'une importante scoliose et d'une luxation de hanche. I l  était incapabte de s'exprimer 
avec sa bouche mais parfaitement avec ses yeux. Ce sont les désordres orthopédiques 
rlouloureux qui l'ont amené à quitter son centre pour le service d'orthopédie de Saint Vincent 
(le Paul où l'on a redressé la colonne mais aussi reconsidéré le diagnostic. On sait qu'il existe 
t3utes les formes intermédiaires entre Je grand athétosique incapable de marcher ni même 
cle parler, parfaitement intelligent, et le grand débile majeur ayant une déambulation 
parfaitement autonome. Chaque cas est particulier et doit être traité, sur le plan orthopédique, 
comme tel. 

- La deuxième raison qui m'amène à traiter ces enfants est qu'il n'existe pas de différence 
cans les indications orthopédiques ou chirurgicales quel que soit le niveau orthopédique 
(ianches, genoux, pieds, rachis, membres supérieurs) et le niveau mental. Le suivi 
crthopédique sera donc le même que pourtoute l'Infirmité motrice cérébrale (I.M.C.). En fait, 
ce qui variera en fonction de ces différents niveaux mentaux seront les adaptations aux 
modalités techniques des traitements proposés pour les rendre les moins agressifs possible. 

- Enfin la troisième raison est qu'il faut essayer d'être réaliste vis à vis de ces enfants et ne 
pas se laisser bercer par des visions utopiques. Il faut adapter nos techniques aux buts à 
atteindre ce d'autant plus que le QI du patient est faible. La communication, quel qu'en soit 
Ic! niveau, est la première priorité. La seconde prioriti! est l'indépendance fonctionnelle qui doit 
être la meilleure possible. Dans cette recherche d'indépendance, la démarche est certes très 
irnportante, mais aussi difficile d'autant plus que le désir de marcher, de se déplacer ou meme 
de tenirassis n'est pas toujours présent chez l'enfant. Très souvent, il subit, ne demande rien, 
esttrès passif ou au ûmtraire fait preuved'oppoçition extrême et d'agressivité. Ce comportement 
rend très difficile les traitements orthopédiques notamment avec l'inefficacité habituelle des 
a~pareillages et orthèses compliquées (rachidienne ou de déambulation). Mais il n'y a pas 
ds règle absolue car tout le monde connaît des cas où, justement, un appareillage donnant 
u ie  tenue verticale artificielle a été l'éclair qui a déclenché une amélioration à la fois 
ol?hopédique, relationnelle et intellectuelle. Le dernier élément fondamental est qu'if faudra 
que nos thérapeutiques orthopédiques et chirurgicales n'entravent pas une hypothétique 
fcnction de révélation tardive et par exemple que des ténotomies abusives et larges 
n'empêchent pas une éventuelle tenue au sol même aidée par une ou deuxtierces personnes 
et ne rendent pas l'enfant définitivement grabataire. 
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2. La prise en charge et le suivi orthopédique 

Pour ce qui est de la prise en charge et le suivi orthopédique proprement dits, tout doit être 
systématiquement surveillé en fonction de la localisation et de l'atteinte neurologique. II n'y 
a pas de différence majeure dans les indications concernant les enfants de faible niveau et 
les autres mais il faudra avoir pour but de simplifier au maximum les appareillages, les 
interventions et les suites opératoires et de rendre la vie la plus facile (ou la moins difficile) 
possible pour l'entourage, qu'il soit parental, éducatif ou kinésithérapeutique. 

- Pour les enfants qui marchent, soit librement, soit avec marche aidée, et qui voient se 
développer une déformation n6cessitantchintrgie et maintien postopératoire par appareillage 
ou plâtre, l'idéal est la mise en place d'emblée d'un appareillage de marche sans interruption 
de la station debout et de la déambulation. Par exemple, pour un pied nécessitant un plâtre 
post opératoire, il faut rapidement passer du plgtre de marche à la chaussure (voire rien du 
tout) par l'intermédiaire d'attelles légères mises dans les chaussures ordinaires sans cesser 
de verticaliser l'enfant et de le faire marcher, si besoin est, avec appareil à appui ischiatique 
empêchant momentanément le poids sur I'arthrodèse par exemple. Pour des ténotomies ou 
libérations des parties molles, il faut être relativement libéral dans la journée pour faire bouger 
I'enfant au maximum, mais par contre, être draconien la nuit au besoin en s'aidant de 
médications calmantes. Pour une luxation de hanche, il faut essayer de faire la chirurgie en 
un seul temps, parties molles et os, et verticaliser I'enfant dans son platre postopératoire s'il 
y a eu ostéosynthèse associée du fémur avec par exemple un plâtre moulé où l'on marque 
bien I'appui ischiatique, ce qui est tout à fait possible. La verticalisation en appui sur i'autre 
côté, voire ia suspension dans un cadre de marche raccourcit de beaucoup la reprise de la 
fonction libre ensuite. II faut donc essayer de passer du stade chirurgical à la reprise d'activité 
libre par ces intermédiaires qui nefont pasappel à lavolonté de l'enfant, et réduire au minimum 
la durée d'immobilisation stricte et le décubitus, facteur d'osteoporose et de douleurs qui 
bloquent i'enfant et peuvent le faire régresser sur le plan non seulement moteur mais aussi 
psychique. Évidemment pour ce qui est du rachis lorsqu'il s'agit d'un rachis jeune que l'on ne 
peut traiter d'emblée chirurgicalement, les corsets doivent être peu contraignants pour les 
mouvements de la tête et du cou, des membres supérieurs et inférieurs. Ces corsets doivent 
être des corsets courts sans têtière avec lesquels les enfants n'auront peu ou pas de 
modification de leur viede tous les jours. II ne faut pas s'attendre &un arrêt et un contrôle parfait 
de l'évolution scoliotique mais à un ralentissement de I'aggravation et à une sensibilisation de 
la famille et de l'entourage à ce problème ce qui, en fin de compte, aboutit à une meilleure 
surveillance. Cela ne doit pas dispenser le kinésithérapeute de sortir chaque jour ces enfants 
de leur corset pour les masser, les assouplir, les mobiliser, en sachant bien que pour la majorité 
d'entreeux un traitement chirurgical final serasouvent nécessaire. Pource traitement, lorsque 
I'iige et la croissance adéquats ont été atteints, c'est bien là le triomphe des techniques 
modernes ou les moyens puissants d'ost8osynthèse segmentaires qui permettent de se 
passer totalement d'immobilisation plâtrée et même de corset en particulier avec 
l'instrumentation universelle que nous avons mis au point avec Yves Cotrel. La préparation 
préopératoire doit être réduite à son plus strict minimum, parfois supprimée si la courbure est 
souple, de quatre à huit jours de halo si la courbure est rigide (halo suspension assis). La 
réduction per-opératoireest relativement peu recherchéealorsque lacontention segmentaire 
est fondamentale. Avec ces appareillages, les enfants sont remis debout ou assis dans les 
huit jours qui suivent i'intenrention et retrouvent ainsi beaucoup plus rapidement leur 
déambulation libre ou aidée. Je peux vous dire que depuis plus de 20 ans que je greffe des 
rachis d'enfants et adolescents infirmes moteurs cérébraux les progrès sont considérables. 
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- Le problème est plus délicat pour les formes d'atteinte globale chez les enfants non 
marchant, voire nese tenant pas assisseuls. II faut mettre en place unesurveiIIanceconstante 
depuis le plus jeune âge jusqu'à I3$ge adulte avec deux objectifs principaux : avoir des 
hcnches mobiles si possible en place, un bassin d'aplomb et un rachis équilibré non 
seulement dans le plan frontal droite-gauche mais aussi antéro postérieur ; conserver, 
prbserver ou retrouver si cela est possible un appui au sol de verticalisation, c'est à dire avoir 
uri enfant qui se porte au lieu d'avoir un enfant que I'on porte. Pour cela il faut avoir 
constamment à l'esprit deux grands principes. . Lutter contre le postural spontané par l'utilisation des sièges moulés, en vérifiant la 
situation des têtes fémorales dans ces sièges, mettre debout, même artificiellement ces 
enfants, ce qui exige une liberté articulaire des genoux et des pieds chaussabtes, mobiliser 
ces enfants chaque jour. Mettre ces enfants en permanence dans un siège moulé tenu n'est 
pas la bonne solution, elle est facile mais dangereuse. La kinésithérapie, sans chercher Ci 
vouloir faire acquérir par l'utilisation de réflexes ou autre une espèce de fonction, a un intérêt 
majeur pour mobiliser, remuer et verticaliser. On retrouve l'étymologie de kinésithérapie dans 
sçin sens le plus basal qui n'est pas le plus mauvais et qui, pour moi, est de loin le plus utile. . Le second grand principe est la prudence chirurgicale chez ces enfants. Rien n'est plus 
di~:ficilechirurgicalementquede redonner un équilibre postural. Nous avons bien montré, avec 
Dominique Lefoll, que si I'on corrigeait bien et même très bien les luxations de hanche, on ne 
redonnait un équilibre musculaire correct que dans 60% des cas, en particulier dès qu'il y a 
Urie composante que j'appelle .nerveuse)> (et que d'autres appellent de noms plus savants) 
qui, en fait, est pour moi un troubfedestrois commandes, volontaire, automatique et posturale. 
Il faut se méfier des interventions nerveuses, c'est pourquoi depuis longtemps je ne touche 
~Pirurgicalement les nerfs qu'avec parcimonie jamais sur le tronc même de la branche 
antérieure mais seulement après leur division en fin rameau près de leur destinée musculaire, 
M2lheureusement, malgré toutes ces précautions, on est encore trop souvent <<trahi». Je me 
m3fie des interventions bilatérales pour des excentrations unilatérales, car il ne faut pas 
o~,blier que les adducteurs de la hanche droite sont équilibrés dans le plan frontal par les 
éI(3vateurs de I'hémibassin gauche et vice versa. Chez ces enfants, il faut surveiller le plus 
ét~oitement possible les hanches dans un premier temps et le rachis ensuite. Les hanches 
ccnditionnent avant tout les postures : assises avecsiège, debout en abduction. II faut mettre 
ces enfants assis voire même debout, souvent artificiellement, car la position couchée est 
mtauvaise, non seulement sur le plan orthopédique (hanche, rachis, bassin), mais aussi sur 
bien d'autres plans. Le thorax devient plat, lordotique, les troubles respiratoires et digestifs en 
d6coulent, les têtes fémorales se luxent non seulement en haut mais aussi en avant 
(ireécupérable dans ce second cas). Le siège moulé est bien utile évidemment. II ne faut pas 
OL blier que pour ce type de malade l'appareil de Phelps, en réalisant en position assise un 
montage plus ou moins fixe des membres inférieurs par rapport au tronc, peut avoir un intérêt 
strabilisateur. Cela ne suffit pas toujours pour empêcher les hanches de se luxer et, si tel est 
le cas, il ne faut pas attendre. Bien sûr, on pratiquera des ténotomies des psoas, du droit 
interne, de la portion blanche du moyen adducteur. Si la luxation et la déformation osseuse 
sont déjà avancées, on fera la chirurgie en un temps, parties molles et os, associant 
os?éotomie fémorale quasiment toujours et ostéotomie pelvienne si nécessaire. Parfois, 
l'opération est bilatérale sur le fémur pour rendre symétrique l'attitude des membres inférieurs. 
Souvent aussi ces enfant sont un assezgros traitement de fond par leGardénaim, le rachitisme 
et I'ostéomalacie qui accompagnent parfois ce traitement ne sont pas exceptionnels. Je 
voudrais dire, à l'occasion de ces traitements chirurgicaux chez des enfants à faible niveau, 
collme pour les autres d'ailleurs, qu'il me parait essentiel, chaque fois que cela est possible, 
que la mèreou la famille soit hospitaliséeavec son enfant ; les suites opératoires étanttoujours 



mieux vécues par les infirmières, les parents et l'enfant lui-même. Si l'enfant est dans un 
Centre, il est souhaitable que les personnes du Centre qui, habituellement, s'occupent de lui, 
viennent à l'hôpital voir l'enfant. Enfin, dans tous les cas, il faut que le séjour hospitalier soit 
le plus court possible. Cette attention de la hanche, et par son intermédiaire des membres 
inférieurs et en particulier des genoux (ténotomies, allongements des ischiojambiers qu'il faut 
doser pour ne pas aboutir à des genoux raides en extension très gênant pour la station assise 
et l'équilibre sagittal du rachis) est importante car, en son absence, la chirurgie des grandes 
catastrophes (qui se passe le plus souvent soit par des ténotomies larges périarticulaires avec 
ou sans résection tête et col associée), n'est pas toujours simple ni pour le malade qui souffre 
beaucoup plus, ni pour l'entourage, ni pour le résultat lointain qui n'est pas toujours bon. En 
tous cas, il faut rechercher la mobilité des hanches, permettant la station verticale mais surtout 
assise avec suffisamment de flexion pour que l'utilisation éventuelle des membres supérieurs 
ne soit pas perturbée. Pour les pieds, on ne cherchera que le pied chaussable et si possible 
plantigrade s'il y a un appui au sol possible mais on préférera consewef un valgus équin même 
énorme si essayer de le corriger risque d'aboutir à un triple flexum sans possibilité de 
redressement actif. Pour le rachis, les éléments que je vous ai indiqués précMemment 
s'appliquent avec encore plus d'acuité ici puisque ces enfants en fauteuil roulant peuvent sans 
contention externe être remis assis d'emblée en post opératoire. II faut cependant signaler 
qu'un certain nombre d'enfants grabataires et couchés depuis longtemps n'ayant pas 
bénéficié depuis la petite enfance des différentes mesures posturales précédemment 
évoquées présentent assez souvent un reflux gastro oesophagien avec hernie hiatale qui 
réclame toujours un traitement médical, parfois une cure chintrgicale avant le traitement 
rachidien. 

Conclusion 

En conclusion, je voudrais insister sur la nécessité de la prévention de ces troubles 
orthopédiques par une prise en charge précoce de ces enfants et poursuivie tout au long de 
leur croissance à tous les niveaux orthopédiques et qui agira sur le développement articulaire 
la trophicité osseuse, l'absence de douleur et le développement psychique, aussi bas soit il, 
II faut s'occuper du mieux possible, et avec les mêmes règles orthopédiques de ces enfants, 
pour améliorer la prise en charge globale parentale ou de Ikntourage. II ne faut pas non plus 
perdre de vue qu'un rattrapage tardif revient toujours plus cher qu'une prévention, avec un 
résultat bien moins satisfaisant. 
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Étude des circonstances et causes de décès chez 
l'enfant handicapé profond en institution 

Dr. Pierre Doyard et Aiine Leroy* 

Nous rapportons dans ce travail les causes et les circonstances de décès survenus chez 
5:3 patients de l'Hôpital San Salvadour sur une période qui s'étend du 1 er janvier 1979 au 31 
dticembre 1991. Ce travail a été effectué en deux temps : une première étude, du 1 er janvier 
1!379 au 31 décembre 1981, où une analyse précise des conditions de décès des patients 
hospitalisés a permis d'établir des protocoles de soins adaptés 4 la population des enfants 
polyhandicapés ; la deuxiéme partie, de janvier 1982 à décembre 1991, expose les 
circonstances de décès et permet une étude comparative entre ces deux périodes. La 
cc)nclusion de cette étude, en dehors des aspects somatiques liés à la prise en charge des 
diférentes pathologies du polyhandicapé, propose une réfiexion éthique sur l'avenir du 
polyhandicapé : soins et structures d'accueil. 

1, Patients et méthodes 

Cinquante-trois patients ont été étudiés de janvier 1979 4 décembre 1991. Les principaux 
facteurs étudiés sont l'âge et le sexe, l'origine du polyhandicap, le degré de dépendance, 
I'c!xistence d'une pathologie respiratoire (antécédents d'infections respiratoires, état de la 
mhcanique ventilatoire, facteurs infectieux récents, soit de type broncho-pulmonaire, soit de 
type O.R.L.), la nature des germes responsables d'infections, l'existence d'une pathologie du 
tube digestif et le type de l'alimentation, certains facteurs iatrogènes (en s'interrogeant 
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notamment sur le rôle possible de certains médicaments), et enfin la pathologie précédant 
immédiatement le décès, notamment le rble de certains facteurs saisonniers infectieux. II 
s'agit I& d'un travail essentieltement clinique, aidé par des examens radiologiques et 
bactéiiofogiques mais aucune étude anatomopathologique n'a été effectuée. 

2. Résultats 

Au total, cinquante-trois patients sont décédés pendant cette période, dix-sept de sexe 
féminin, trente-six de sexe masculin. La fréquence beaucoup plus importante chez ies 
garçons que chez les filles s'explique, partiellement seulement, par une majorité de patients 
du sexe masculin dans notre population. Dans la première série (1979-1981), trente-deux 
patients sont décédés (vingt-deux garçons et dix filles), leur âge moyen au moment du décès 
étant de 11 ans et 1 mois, avec des valeurs extrêmes comprises entre 2 ans 7 mois et 24ans. 
Dans la deuxième série (1 982-1 991), vingt-et-un patients sont décédés (quatorze garçons et 
sept filles), l'âge moyen au moment du ddcès étant de 15 ans et 6 mois avec des valeurs 
extrêmes comprises entre 8 ans 1 mois et 29 ans 8 mois. 

importance du handicap et degré de dépendance 

Dans la première série, vingt-huit des trente-deux patients sont totalement dependants, 
dont plus des deux tiers (dix-neuf) sont nourris par sonde. Dans la seconde série, vingt 
patients (sur vingt-et-un) sont totalement dépendants, dont la moitié (dix) est nourrie par 
sonde. 

Répartion saisonnière 

L'étude de la répartition saisonnière montre que celle-ci est sensiblement identique dans 
les deux séries et indique une légère prédominance des décés pendant la période hivernale 
(de novembre à avril) : vingt patients sur trente-deux dans la première série, onze sur vingt- 
et-un dans la seconde. 

Éhrde des causes de décds 

Dans la première série, vingt-deux des trente-deux patients sont décédés d'une infection 
respiratoire sévère directement responsable du décés. Sept patienB sont décédés sans que 
l'on puisse affirmer avec certitude Ibrigine du décès mais quatre dbntre eux avaient présenté 
un épisode infectieux dans les jours précddents. On ne peut donc parler que de trois d&ès 
inexpliqués. Pour ce qui est des trois autres décès, ils sont liés à !a pathologie majeure de 
l'enfant : insuffisance cardiaque ou insuffisance rénale entrant dans le cadre de leur 
syndrome. Dans la deuxième série, onz& des vingt-deux patients sont décéd6s d'une 
infection respiratoire sév4re : deux sont décédés d'une fausse route, cinq sont décédés dans 
des conditions mal pr6cisées mais chacun avait un point d'appel infectieux dans ses 
antécédents. Seuls trois décès sont réellement inexpliqués. Les deux séries sont donc très 
voisines, 11 faut souligner IYmportance des détresses respiratoires responsables d'environ 
deux tiers des décGs, les facteurs infectieux étant en cause dans 80% des cas, Seulement 
9% des décès sont réellement de cause inexpliquée. 
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Étude des facteurs favorisants 

Les foyers infectieux sont retrouvés avec une grande fréquence : des antécédents 
d':nfections respiratoires chroniques hautes ou basses sont retrouvés chez plus de deux tiers 
des patients mais d'autres facteurs sont à souligner, notamment stomatologiques, cutanées 
et urinaires. Quant à l'étude des germes responsables, elle met en évidence la très lourde 
responsabilité de deux germes (staphylocoques et pyocyaniques), en particulier dans la 
première série. On sait que ces germes sont des germes hospitaliers &voie de contamination 
et de dissémination aérienne. Parmi les autres facteurs favorisants, les problèmes digestifs 
c~ironiques occupent une place importante : reflux gastro oesophagien, hématémèse ou 
rn6rycisme ; ils sont présents au total chez dix-huit des cinquante-trois patients, mais avec une 
différence notable dans chaque série : quatorze des trente-deux patients de la première série, 
quatre sur vingt-et-un dans la seconde seulement. L'analyse des autres facteurs est 
bt;aucoup plus délicate. Toutefois, il paraît important de souligner le rôle de certaines 
thbrapies, notamment de certains traitements anticomitiaux ou de traitements neuroleptiques 
qtni peuvent avoir un rôle dépresseur sur les centres respiratoires. La comitialité est en effet 
u tiedescaractéristiquesdecesenfants polyhandicapés profonds.Trente-et-un descinquante- 
trois patients ont un traitement anticomitial ; dix-sept ont deux médicaments et sept ont au 
rroins trois médicaments associés. Intervient de façon très probable également la médiocrité 
de l'état général. Nous I'avonsappréciée par le degré de trophicité calculé par le rapport poids/ 
taille. II n'est que rarement normal ou supérieur à la normale : six surtrente-deux observations 
dans la première série, quatre sur vingt-et-un dans laseconde. En revanche, une hypotrophie 
rroyenne ou sévère est relevée dans quarante-trois des cinquante-trois observations. On doit 
également souligner l'importance des déformations rachidiennes et des déformations de la 
cage thoracique rendant peu efficace la mécanique ventilatoire. 

3. Commentaires 

En dehors de cas particuliers liés à la pathologie même de l'enfant et au syndrome qu'il 
pr,&sente, la majorité des enfantsdécédés sontdes patients grabataires, totalementdépendants, 
nourris par sonde et porteurs d'antécédents respiratoires. L'étude de la fréquence des décès 
dans notre population de patients polyhandicapés à San Salvadour indique que le taux de 
rortalité est de 5% dans la population des enfants totalement grabataires, de 13% chez ceux 
qui sont nourris par sonde et de moins de 0,5% dans le reste de la population hospitalisée. 
La cause la plus fréquente du décès est une détresse respiratoire. II s'agit le plus souvent de 
la décompensation d'un état respiratoire précaire lié à un encombrement bronchique 
ct:ronique, à une diminution de la mobilité de la cage thoracique ou à des troubles du rythme 
respiratoire. L'enfant polyhandicapé se présente bien souvent comme un insuffisant respiratoire 
CIJ un insuffisant respiratoire potentiel incapable d'adapter sa fonction respiratoire à une 
siruation de stress. Toutefois, il nous paraît difficile de faire la part de ce qui revient à 
I'iiiadaptation des centres respiratoires bulbaires et au rôle de certains médicaments 
déjpresseurs respiratoires. De même, sont étroitement liées les possibilités musculaires 
lirnitéesde lacage thoracique et les déformations thoraco-rachidiennes. Maison peut affirmer 
que toute agression infectieuse respiratoire, toute pathologie digestive susceptible d'entraîner 
uri reflux ou une fausse route sont potentiellement létales chez un enfant polyhandicapé 
profond. Par ailleurs, le rôle des agents infectieux est important et les contaminations intra- 
hospitalières ne sont pas négligeables. 
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4. Mise en place de programmes therapeutiques 

L'analyse de ces facteurs, à l'issue de la première étude (1 979-1 981 ), a permis de mettre 
en place des protocoles simples : traitements codifiés des infections respiratoires (arrêt de 
toute alimentation entérale, antibiothérapie guidée si possible par la détermination du germe 
responsable, contrôle radiologique, reprise progressive d'une alimentation entérale), traite- 
ments préventifs des infections respiratoires, vaccinations appropriées, immunostimulations. 
De même, la prévention des déformations rachidiennes par des techniques chinrrgicales, a 
été mise en place et déjà un patient a pu bénéficier d'une intervention de type Cotrel- 
Dubousset. Ceci impose une réflexion au cas par cas, qui prenne en compte les possibilités 
de l'enfant, des discussions avec les familles et de la capacité de l'équipe & l'assumer. Cette 
réflexion touche à l'éthique. La deuxième question concerne l'allongement de l'espérance de 
vie des polyhandicapés. Plus que jamais se pose la question des structures d'accueil pour 
adultes polyhandicapés et de leur type. C'est pour cette raison que nous avons lancé, en 
janvier 1992 dans le Var, une enquête épidémiologique et statistique sur le polyhandicap 
(POLANDIVAR) de manière à définir, en fonction de la pathologie de ces enfants, de leur 
degré de dépendance et de leur possibilité de communication, les structures adaptées aux 
patients polyhandicapés et à leurs capacités. 
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À propos des conduites auto-offensives dans la 
déficience mentale et le polyhandicap 

Dr. Aline Fischer et Philippe Gabbaï* 

L'impact institutionnel desconduitesauto-offensives, ditescommunément automutilatrices, 
est fort : le désarroi dans lequel se trouve plongé l'entourage des personnes ayant de telles 
conduites et les difficultés de compréhension de ces conduites justifient l'intérêt qui se porte 
sur ce problème. II est important de lutter contre un abord mécaniste, simplificateur, réducteur 
de ces problèmes et de leur restituer leur valeur psychopathologique. Chez ces patients dont 
la déficience est volontiers rattachée à l'organique, le risque majeur est de réduire leurs 
s!rmptômes àdes conduites insensées, automatiques, démentes, leur ôtant ainsi toute vaieur 
positive. Pour ces patients automutilateurs, que leurs gestes soient bénins ou vulnérants, il 
faut rechercher la signification fonctionnelle de cette expression de leur souffrance pour 
pouvoir mettre en place une action thérapeutique diversifiée et coherente avec te système de 
compréhension théorique existant. Une enquête réalisée à la Fondation John Bost en 1990 
a permis de définir un cadre théorique d'interprétation de ces conduites. 

1, L'étude de la population 

Parmi les 767 résidents du secteur maison de santé pour maladies mentales, nous avons 
recens6 1 98 personnes ayant des gestes auto-offensifs, soit 25.81 1 de cette population. Ces 
chiffres sont sensiblement identiques à ceux rencontrés dans différentes enquêtes (Canada, 

*Fondation John Bost - 24130 La Force. 
Psychiatre et neuropsychiatre directeur des services médicaux. 
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Angleterre, Allemagne). Environ 10% de ces sujets sont des polyhandicapés. Les gestes de 
ces 198 patients, dont la grande majorité (87%) sont de niveau mental bas, voire de niveau 
grave et profond (60%), se répartissent à peu près également entre gestes bénins et gestes 
vulnérants. L'utilisation d'un médiateur est rare et plutôt le fait des hauts niveaux mentaux, 
alors que les patients dont le niveau mental est bas utilisent fréquemment leurs mains pour 
s'auto-agresser. 

Répartition topographique des gestes auto-offensifs 

T6te Mains Autres (membres, tronc, sexes, fesses) 
47.1 8% 28.42% 25.41 % 

La répartition topographique des gestes auto-offensifs montre que i'extrémité céphalique 
et les mains sont les cibles privilégiées. La tête est d'autant plus touchée que le niveau mental 
est bas. 

La représentation corticale d'une zone cutanée dépend non pas de sa tailie, mais du 
nombre de champs récepteurs qu'elle comporte. Cette constatation nous a amenés ii nous 
pencher sur une éventuelle relation entre les zones corporelles les plus touchées et la 
somatotopie du lobe pariétal du cerveau. Les zones principalement atteintes (thte, mains) 
sont des zones à haut potentiel sensitif. Ces zones étant particulièrement bien représentées 
au niveau du cortex cérébral, doit-on en conclure que leurs mutilations permettent au patient 
de mieux se stimuler ? 

2. Diagnostic de la signification fonctionnelle et psychopathologique (Annexe i) 

La démarche de diagnostique par étape a été adoptée, avec deux distinctions : s'agit-il 
d'une débilité mentale relativement harmonique, sans éléments psychotiques ; s'agit-il d'une 
déficience mentale avec éléments psychotiques, voire une psychose ? 

a) Débilité mentale 

- Le tableau clinique : 
II s'agit de la classique déficience mentale moyenne ou profonde. Ce sont des sujets ayant 

une bonne relation avec les personnes, surtout si elles sont gratifiantes, privilégiant le plaisir 
sensoriel dans une recherche de stimulationsagréables. Ils ont un bon rapport avec la réalité, 
mais une intolérance ou des difficultés de maîtrise face aux émotions et frustrations. 

- Sémiologie de l'acte auto-offensif : 
II s'agit d'un acte brusque : morsure, griffure, coups dans un contexte de colère faisant suite 

à la frustration ou l'émotion. 
- Signification psychopathotogique : 
C'est une décharge motrice primitive, post-émotionnelle, visant à éliminer la tension. On 

peut en rapprocher les manifestationsaut~offensives survenant lors de douleurs somatiques, 
traduisant une décharge non-spécifique de tensions internes. 



b) Tableaux à composante psychotique 

Trois criteres distinctifs permettent une orientation : conduites auto-offensives violentes ou 
très violentes, conduites d'intensité moyenne ou faible, conduites <<étranges*, ((surprenan- 
tes>> OU bizarres,, . 

- Les conduites violentes ou très violentes. . Psychoses autistiques régressives 
Le tableau clinique : 
II s'agit de tableaux autistiques d'installation secondaire, dans des états psychotiques 
préalablement peu déficitaires et peu autistiques (ayant le langage). Les sujets sont en 
retrait, avec des conduites d'immutabilité et une forte ntualisation. L'angoisse de 
morcellement est vive, avec un besoin intense de réassurance les amenant à des 
interactions ~authentiques,* avec les proches. Mais un intense vécu de menace, de 
précarité corporelle demeure prééminent. 
- Sémiologie des actes auto-offensifs : 
Ce sont des décharges violentes, intenses, désordonnées de coups, de griffures, de 
morsures mêlées à des conduites hétéro-agressives, avec agitation anxieuse et cris 
fr4quents. Tous les facteurs qui amptifient l'angoisse peuvent être déclenchants 
(frustration, intrusion, ruptures, etc...). 
- Signification psychopathologique : 
II s'agit d'une mise en acte de Sangoisse de morcellement dans une situation 
d'éclatement agressif avec perte des distinctions sujet-objet. 

. Psychose symbiotique 
Le tableau clinique : 
Ces sujets sont psychotiques, avec de bonnes capacit4s interactives. Les relations 
affectives sont dominées par les mécanismesde clivage de l'objet : haine vis-à-vis des 
mauvais objets ; mouvements d'amour vis-à-vis des bons objets, dont le sujet reste 
constamment proche, avec de fortes demandes affectives et de réassurance. (les 
échanges verbaux sont importants, il y a une extrême sensibilité à la fmstration et à la 
séparation). 
- Sémiologie des actes auto-offensifs très caractéristiques : 
t'automutilation est suicidaire, violente, intense, prolongée, appliquée avec un achar- 
nement haineux : tete fracassée sur les angles des murs, auto-dévoration des épaules 
et des mains.,. 
- Signification psychopathologique : 
Le sujet est incapabled9acc6der à la position dépressive par refus de I'ambivalence de 
I'objet total perçu comme fragile, destructible. Les éI6ments  mauvais^^ de I'objet 
externe sont introjectés pour préserver un objet externe bon. Le mauvais objet interne 
introjecté est alors attaqué dans un but autodestructeur, 

- Conduites d'intensité moyenne ou faible : 

. Tableaux autistiques dominants. 
Autisme à carapace interne 
Le tableau clinique : 
Le tableau clinique est très proche de l'autisme typique de Kanner. Les sujets sont 

COLLOQUE POLYUANDICAP - NEUVIk?ME SESSION 267 



indifférents, lointains, sans intérêt affectif (sinon un recours mécanique à autrui), 
apparaissant coupés du monde, hermétiques. Ils sont souvent pris dans des activités 
stéréotypées non productives, maniant des objets autistiques avec une forte 
concentration. Les mécanismes autistiques et d'identification adhésive sont très 
présents. On parle de carapace interne, car il n'y a pas de réalité psychique interne, 
pas de représentations mentales, pas de conflits internes. Ils supportent mal les 
interférences externes avec réaction de fuite ou de détresse (exacerbation des 
stéréotypies). 
- Sémiologie des conduites auto-offensives : 
Les gestes sont stéréotypés, rythmés, mécaniques, peu intenses, dirigés prtscisément 
sur une partie du corps avec une forte concentration : coups, gifies rythmées, coups 
d'ongles dans les oreilles ou sur les yeux, étirements péniens ou vulvaires, grattages 
répétes ... ces gestes s'accroissant lors des moments de détresse et lorsqu'il y a 
intrusion. 
- Signification psychopathologique : 
II s'agit d'un rituel protecteur : le but est de fabriquer un matériel sensoriel qui envahit 
l'intérieur de la barrière autistique dans une tentative d'évitement des representations 
mentales, des émotions et des pensées : c'est une autostimulation à visée autistique. 

Autisme Ct carapace externe 
Le tableau clinique : 
Les sujets sont volontiers isolés, en retrait, ne se laissant pas approcher. lis sont 
cependant hypemttentifs, avecdes regards a Mnétrants:, , capables de gestes agressifs, 
brusques et irnpuisifs, ils peuvent avoir des expressions verbales brèves, souvent 
empruntees à une personne de l'entourage. Ils n'utilisent pas d'objets autistiques de 
façon permanente, les stéréotypies et les rituels n'apparaissent quedans les situations 
d'angoisse. Ces sujets sont très sensibles aux conflits internes des personnes 
significatives pour eux : les mécanismes d'identrfjcation projective et introjective font 
que le vécu de l'autre devient le leur. Il existe chez eux un espace psychique intérieur, 
à i'abri de la carapace autistique externe. 
- Sémiologie des actes conduites auto-offensives : 
Les gestes auto-offensifs sont souvent auto-vulnérants, non mécaniques, tels que 
creusement des plaies, griffures prolongées, épluchages cutanés. II y a deux carac- 
téristiques : le fonctionnement en tout ou rien (ta conduite est irrégulière, apparaissant 
lors d'un vécu conflictuel d'une personne significative et s'arrêtant brusquement 
lorsque ce conflit dans I'objet cesse) ; I'automutilation est fréquemment accompagnée 
d'un regard insistant et provoquant vis-à-vis de f'objet. 
- Signification psychopathologique : 
Le geste auto-vulnérant a une visée audestructrice par retournement de I'agressivité 
contre soi dans un mouvement dépressif. Corigine de la dépression est en fait externe, 
située dans un objet significatif, en proie à une situation ou à un vécu conflictuel 
(dépression vraie, deuil, conflits d'équipe, etc...), Le geste, accompagné d'un regard 
appuyé, a valeur d'appel au traitement des conflits et tensions externes qui menacent 
l'objet. 
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. Tabeaux cornpiexes de dtcficience me~talres profodes avec dé;licit sensorle!, 
él-nts psychotjques ou de pobhandicap. 

Le tableau clinique : 
II s'agit de sujets qui, en raison de leurs déficiences cumuiées et de carences en 
stimufations, se ctdeaffhrentent>> : apparence d'ennui, stérbtypies de balancements 
avec cris ... Ils sont sensibles à l'approche et à la situation externe qu'ils apprécient. 
- Sémiologie des actes auto-offensifs : 
Les gestes sont peu intenses, rythmés ou soutenus : coups sur le front, frappe du dos 
sur les murs, mains enfoncées dans la bouche et mordues faiblement. Ces conduites 
cessent dès que l'on stimule te sujet. 
- Signification psychopathologique : 
Ces gestes ont une fonçtion de ((réafférentation~ par stimulation sensorielte. 

- Les conduites étranges, 

Certaines conduites frappent par leurs caractères bizarres, parfois horribles. Elles 
peuvent correspondre à deux tableaux particuliers. 

Psychose à fonctionnement maniaque 
Le tableau clinique : 
Il s'agit de sujets psychotiques peu déficitaires, hyperactifs, volontiers provoquants 
et opposants, souvent euphoriques et agith, accumulant les farces d'un goût douteux, 
parfois agressifs. 
- Smiologie des actes auto-offensifs : 
Ces actes sont très caractédstiques et témoignent d'un sentiment de toute-puissance 
où la douleur est déniée : couteaux enfoncés dans les bras, ouverture du 
scrotum avec des ciseaux, défenestration traumatique grave «pour voir* ... 
- Signification psychopathologique : 
Inscrites dans une dimension m4galomaniaque, ces conduites explorent l'absence 
de limites du sujet. Elles peuvent aussi servir à maîtriser puis dominer i'objet. . Psychose à composante paranoïde 
- Le tableau clinique : 
Ce sont les classiques psychoses de la deuxième enfance, oir s'extériorise un 
délire paranoïde, où le corps menacé dans un monde mnawnt et menacé à la fois 
forme la thématique centrale. 
- Sémiologie des conduites auto-offensives : 
Assez diverses, ces conduites peuvent revetir un aspect franchement automutilatoire, 
- Signification psychopathologique : 
Ces conduites obéissent à la logique délirante, soit dans un but de protection 
(amputation sexuelle, brûlures à visée hygiénique), soit dans une perspective 
mégalomaniaque. 
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3. Orientations therapeutiques (Annexe II) 

La contention 

Longtemps considérée comme la seule réponse aux conduites auto-vulnérantes, elle a été 
discréditée par cet usage abusif. II convient toutefois de la réhabiliter comme véritable outil 
thérapeutique dans des indications et des modalités précises. L'indication principale est 
constituée par les conduites auto-vulnérantes sévères (agi suicidaire) des psychoses 
symbiotiques. Les thérapeutes, en assumant le r6le persécuteur inscrit dans la contention, 
permettent un déplacement de l'agressivité adressée aux objets internes vers l'extérieur. Les 
modalités de lacontention sont très importantes : confortable autant que faire ce peut, elle doit 
être associée à des soins de nursing intensifs, à une proximité relationnelle chaleureuse. Il 
est souvent nécessaire de la prolonger plusieurs semaines et d'en assurer un sevrage 
progressif : le relais doit être fait par une prise en charge globale et soutenue. 

La chimiothérapie 

La chimiothérapie est en fait un moyen secondaire dans le traitement des conduites auto- 
offensives, rarement suffisant à lui seul (sauf dans les agis mégalomaniaques). Elle fait appel 
essentiellementaux neuroleptiques sédatifs, anxiolytiques (agisd'angoisse) et antidépresseurs 
de type médian (agi suicidaire, agi dépressif). 

t a  place centrale des thérapies à médiation coworelfe 

D. Anzieu (1) a mis en évidence la construction du psychisme de l'individu à partir de 
l'expérience vécue corporelle. La peau, outre son rôle de protection de I'individualité, est le 
premier instrument et lieu d'échange avec autrui de par sa richesse en organes des sens 
interconnectés avec les organes des sens externes et internes. Chez tes patients déficients 
psychotiques, polyhandicapés, de nombreux facteurs contribuent à perturber la conscience 
qu'ils peuvent avoir d'eux-mêmes : troubles neurologiques, troubles dus à la psychose, 
épilepsie, déficits sensoriels, carences en affects et en afférentes, déficits cognitifs sans 
oublier Ie rôle que peuvent jouer les médicaments dans la modification de la perception du 
monde extérieur. 

Les thérapies corporelles vont être une tentative de restauration de la conscience de soi. 
Leur inthrêt, en plus du soin apporté, est de mobiliser une équipe autour d'un malade, d'une 
technique, de susciter une dynamique. La balnéothérapie, qui entre dans le cadre du 
maternage, semble être une bonne technique de traitement des sujets automutilateurs 
porteurs d'éléments psychotiques et gravement régressés. Les cures de packs sont 
particulièrement intéressantes chez les malades automutilateurs graves, d'une part pour leur 
efficacité comme thérapie dkrgence, d'autre part pour hide qu'elles apportent à la construc- 
tion d'une image corporelle repérable. Elles peuvent parfois précéder une balnéothérapie, 
pour établir un contact relationnel ou précéder des séances de massage chez un malade 
supportant mal le contact direct. Le massage général est un soin important et d'autant plus 
intéressant que, d'une manière générale dans les institutions spécialisées, les corps sont 
beaucoup plus soignés que maternés. Le but du massage est de faire accepter par le patient 
ledialogue infra-verbal avec le thérapeute, et ainsi I'aiderà reconstruire son image corporelle. 
Le bain à bulles pourra remplacer le massage général pour les malades supportant mal le 
contact direct et ne se laissant pas toucher. 
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Les thérapies corporelles sont une prothèse et non une guérison. Elles pourront être 
répétées & plusieurs reprises, et surtout chaque fois qu'une  restauration^^ s'avérera 
nhcessaire. La possibilité pour le patient d'expérimenter de façon renouvelée ces possibilités 
du restauration peut induire, à long terme, des améliorations plus durables. 

Conclusion 

Lesconduites auto-offensives ont des significationsfonctionnelles variées ; leur élucidation 
oriente les choix thérapeutes. Elles ont toutefois un dénominateur commun : elles constituent 
un appel, un signe de détresse qu'il importe d'essayer de soulager. 
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Annexe I : Démarche diagnostique des conduites auto-offensives 

A Débilité mentale 
Clinique Débilité moyenne et profonde 
Sémiologie Acte brusque avec colère post-frustration 
Psychopathologie Decharge motrice post-émotionnelle 

B Psychoses 

Conduites violentes et très violentes 

Position autistique régressive 

Clinique Angoisse de morcellement 

Sémiologie Éclatement auto et hétéro-agressif 

Psychopathologie Mise en acte de l'angoisse, indistinction objetlsujet 

Psychose symbiotique 

Clinique Clivages dominants 

Sémiologie Automutilations suicidaires 

Psychopathologie Attaque des mauvais objets internes 

Évitement de fa position dépressive 

Conduites moyennes ou peu intenses 

Autisme à carapace interne 

Clinique Autisme de Kanner typique 

Sémiologie Gestes rythmés, stéréotypés, précis 

Psychopathologie Stimulation à visée autistique 

Autisme à carapace externe 

Clinique Autisme ~Chyperattentifm 

Sémiologie Gestes en tout ou rien, accompagnés d'un regard insistant 
Psychopathologie Dépression 

Poiyhandicaps et psychoses 

Clinique Tableau de eddéafférentation* 

Sémiologie Gestes soutenus, cessant avec la stimulation externe 

Psychopathologie Réafférentation par stimulation sensorielle auto-provoqu6e 

Conduites étranges 

Psychoses maniaques 

Clinique Euphorie, hyperactivité, opposition 

Sémiologie Déni de la douleur 

Psychopathologie Conduites mégalomaniaques 

Psychoses paranoïdes 

Clinique Délire de précarité corporelle 

Sémiologie Automutilations 

Psychopathologie Logique délirante 
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Annexe II : Conduites auto-offensives et traitements 

/ Objectif - Fonction Structure Psychopathologique Traitement 

Stimulation à vis& 
de réafférentation 

Stimulation à visée 
autistique 

Agi d'angoisse de 
morceilement 

Rituel protecteur Autisme à carapace Balnéothérapie 
Mécanisme autistique inteme (autisme de 

Kanner) 

R&aff&rentation Déficience profonde Balneothérapie 
Déficit sensoriel Massages 
Polyhandicap Stimulations 
Psychose corporelles et 

sensorielles 
Jacuui 

Tentative de Psychose avec Packs 
liquidation de position autistique Balnéothérapie 
l'angoisse dans un régressive Chimiothérapie 
acting neuroleptique 

sédative 

Agi suicidaire Destruction du Psychose Contention 
mauvais objet symbiotique Balnéothérapie 
interne pour Packs 
sauvegarder un Massages anti- 
objet externe bon dépresseurs 

Appel à la liquidation Autisme à caparace Travail d'élucidation 
des tensions externe des conflits externes 
externes et des Anti-dépresseurs 
conflits dans l'objet 

Agi dépressif 

Agi mégalomaniaque Mise en acte de la Psychose à Chimiothérapie 
toute-puissance et fonctionnement neuroleptique 
mattrise 
conduite 
maniaque exploratoire 

4gi délirant 
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Conformité aux Psychose de Chimiothérapie 
exigences détirantes composante neuroleptique 
Toute-puissance paranoide incisive 

3écharge motrice 
'ost-émotionnelle 

Tentative de Débilité mentale Actions 
liquidation des moyenne et pédagogiques 
tensions selon un profonde Rééducations 
schema moteur comportementales 
archaïque 





Table ronde 

-Politique P.M.I. départementale en faveur de la petite enfance handicapée 
dans les Hauts-de-Seine 
A.M. Asencio 

- Quel type de prise en charge pour I'enfant et l'adolescent à I'aube du 
XXlème siècle ? 
N.C. Fabre 

-Quel type de prise en charge pour I'enfant et l'adolescent pofyhandicapb 
à I'aube du XXlème siècle ? 
Dr. L. Kremp 

-Quel type de prise en charge pour l'enfant et ffadolescent polyhandicapé 
à I'aube du XXlème siècle ? 
Dr. Henri Szliwowski 

COLLOQUE POLYHANDICAP - TABLE RONDE 





Politique P.M.I. départementale en faveur de la 
petite enfance handicapée dans les hauts-de-seine 

Anne-Marie Asencio* 

Les années 1988 et 1989 ont vu la fermeture du seul Centred'aide médico-sociale précoce 
(CAMSP) existant dans les Hauts-de-Seine à Issy-les-Moulineaux. D'autre part, le Service 
d'éducation spéciale et de soins à domicile (SSEAD) du CESAP a limité le nombre de prise 
en charge ambulatoire d'enfants polyhandicapb. C'est dans ce contexte que les pouvoirs 
publics des Hauts-de-Seine ont décidé la création d'une cellule de réfiexion sur la mise en 
place de nouvelles mesures en faveur de la petite enfance handicapée. Le lancement de 
I't5tude préparatoire du schéma départemental de la Direction de la Vie Sociale a fait l'objet 
d'un recensement des besoins. Enfin, le partenariat actif et essentiel des associations de 
parents d'enfants handicapés, aux Assises de la Solidarité et aux travaux du schéma, a 
amené les élus du Conseil Général des Hauts-de-Seine P voter la mise en place de ces 
n3uvelles mesures. 

Cette politique novatrice devait répondre à plusieurs nécessités : recenser la population 
âgée de O à 6 ans atteinte d'une déficience occasionnant un ou plusieurs handicaps, afin de 
niieux évaluer leurs besoins ;donner à toutes les familles, le plus tôt possible, les informations 
souhaitées ; permettre t'existence d'une structure médiatrice entre les familles et les équipes 
petite enfance du milieu ordinaire et du milieu spécialisé ;favoriser l'accueil dans les structures 
de garde traditionnelles etlou dans des structures adaptées. Pour mettre en oeuvre cette 
politique, les élus du Conseil Général ont voté en juin 1989 : la création de la structure 

*Psychologue Coordonnatrice departementale de la Structure Handicap Petite Enfance - PMI Hauts- 
de-Seine - Nanterre. 
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préciser que ces situations sont actuellement en cours. Notre équipe étant en place depuis 
p3u, Sexposéde cescas est en fait un arrêt sur imagedans un processus en cours d'évolution, 
sans trop de recul. 

Une des caractéristiques de ces familles est qu'elles sont toutes d'orighe maghrébine. Le 
c~oix  aurait pu être différent, mais les situations illuçtraient moins l'interaction. Par ailleurs, 
l'origine de ces familles n'est peut-être pas un hasard. Bien que ces couples bénéficient d'une 
grande solidarité familiale, ils sont d'une part moins infomés des aides existantes en France, 
leur demandes transitent plus facilement par le secteur social ou la P.M.I., et d'autre part ils 
nesemblent pasavoir lamême représentation du handicapque lescommunautéseuro~nnes, 
d'où une sollicitation plus importante peut-être à notre égard. Pour préserver l'anonymat le 
pr6nom des enfants a été modifié. 

Accueil de Miloud en halte-jeux PMI 

L'équipe d'un centre P.M.I. asollicité la HPE pourun soutien. Elle accueille Miloud en halte- 
jeux à l'occasion de la formation d'assistante maternelle suivie par sa maman. Les difficultés 
r(?ncontrées dans cet accueil les laissent démunies. Miloud a quatre ans. II est suivi depuis 
quatre mois par un SSEAD pour enfants polyhandicapés. II présente une encéphalopathie 
sSvère. L'accueil en haite-jeux a pour objectif d'aider les parents à se séparer de leur fils, en 
hii permettant d'avoir un lieu à lui, hors de la présence de ses parents. Nous proposons la 
participation de I'éducatrice spécialisée pendant l'accueil à la halte-jeux. Le père semble avoir 
de nombreuses réticences à laisser MiloudàlaP.M.I., les repas l'inquiètent. Miloudsedéplace 
sJr le dos et sur te ventre. II tient assis avec soutien. II ne passe pas d'une position à une autre 
tout seul. II a quelques problèmes visuels. Miloud participe aux activités durant trois matinées. 
Après ces trois matinées, ses parents ne viennent plus à la P.M.I. comme il était prévu et 
dsnnent rarement de leurs nouvelles. Après concemtion et en accord avec SQuipe du 
SSEADetcelle du centrede P.M.I., I'Educatricespécialisée et la psychologuede notre@uipe 
proposent aux parents un rendez-vous pour faire le point sur ce type d'accueil. Durant cet 
entretien, l'éducatrice spécialisée leur retransmet ce que Miloud a pu expéflmenter par sa 
participation à la hatte-jeux, et tout ce qu'il peut en retirer de positif pour son développement. 
f 3ut au long de cet entretien l'accent est mis sur le rôle inaliénable des parents : ce sont eux 
qui dkident de i'éducation à donner à leur enfant. Notre rôle se limite à les conseiller et les 
iriformer des opportunités existantes qui favoriseront le développement de leur enfant. 
Ensuite ils peuvent choisir en toute connaissance de cause. Quelques jours après Monsieur 
el Madame X... reprennent contact avec la puéricultrice de P.M.I.. Pendant toute une année 
kEiloud vient régulièrement, même lorsqu'il est légèrement malade. Les auxiliaires et la 
p~éricuttrice du centre P.M.I. se sentent plus à leuraise. Elles communiquent plus facilement 
avec Miloud, elles l'incluent plus systématiquement dans les jeux avec les autres enfants. La 
pvésence de I'éducatrice spécialisée à chaque accueil est souhaitée. II est alors très attentif 
à tout ce qui se passe autour de lui. L'éducatrice spécialisée lui fait découvrir les lieux 
07ganisés pour les enfants en le portant dans ses bras. Ce déplacement doit lui permettre de 
prendre ses repères et le stimuler à agir par lui même. Elle encourage l'équipe de P.M.I. à 
proposer à tous les autres enfantsdes activités d'éveil compatibles aux possibilités de Miloud. 
Ce dernier exprime beaucoup de contentement dans les activités qui lui sont proposés. II rit, 
il omet des sons. II aime écouter la musique et réagit lorsqu'il entend d'autres enfants pleurer. 
II a tendance à taper assez souvent dans ses mains. Désormais il essaye de renvoyer la balle 
qu'on lui envoie, ce qui reste malgré tout très difficile puisqu'il contrale mal ses mouvements. 
Par moment, lorsqu'il est fatigué, il se replie un peu sur lui-même pour souffler. Si les autres 
enfants iouent avec un Detit chariot. Miloud le repousse au loin quand celui-ci arrive sur lui. 
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Progressivement l'éducatrice spécialisée commence à parler de l'avenir de Miloud, elle 
propose une synthèse avec le SSEAD. Miloud a fait des progrès. Caccueil en haîte-jeux lui 
a permis de vivre une première socialisation avec d'autres enfants étrangers B sa famille. II 
est souhaitable d'envisager un autre lieu d'accueil. Après la synthèse, Séquipe du SSEAD 
rencontre les parents pour leur parler de la nécessité d'une orientation vers un autre lieu 
d'accueil plus régulier et plus spécialisé. La maman qui se sent très épuisée physiquement 
par la prise en charge quotidienne de son fils, approuve cette proposition. Parcontre son mari 
s'oppose àcette éventualité. Par lasuite, les parents de Miloud ne reprennent plusde rendez- 
vous avec la halte-jeux. L'éducatrice spécialisée continue le soutien en halte-jeux auprès 
d'autres enfants porteurs de handicap. L'équipe du SSEAD poursuit la réflexion avec les 
parents concernant la future orientation de Miloud. 

En conclusion, dans cette situation, l'accompagnement de I'équipe WPE a permis un 
soutien de I'équipe P.M.I. dans I'accueil en halte-jeux. II a permis à Miloud de profiter au 
maximum de cette première expérience de socialisation sa mesure. Enfin cet accompagne- 
ment a ouvert une première et timide brèche dans fes représentations des parents : Miloud 
a fait la preuve qu'il pouvait tirer bénéfice d'une vie sociale, qu'il était capable d'être en dehors 
de la présence et du soutien de ses parents. Cette première expérience de séparation doit 
etre poursuivie et consolidée. L'accueil dans un jardin d'enfants adapté pourrait être un 
tremplin pour une orientation future et progressive vers un externat spécialisé. 

Accueil de Salima au Jardin d'Enfants Adapté de Boulogne-Bi~lancou~ 

La grand-mère de Salima s'est adressée à Handicap Petite Enfance. Elle demande que 
nous trouvions un accueil pour sa petite fille alors âgée de deux ans et neuf mois, dans un 
centre spécialisé car dit-elle, son état nécessite une intense rééâucation. Salima presenterait 
une hémiplegie droite associée à une amblyopie. Des crises convulsives ont été stabilisées 
par un traitement médical. À ces pathologies sbjoutent des problèmes de %fausse route. d'où 
l'attention particulière que nécessite la prise des repas. L'observation de Salima montre un 
développement physique normal (poids, taille, PC) avec un gros retard psychomoteur. Elle 
ne tient pas sa tête ni son dos dans la position assise. Elle ne montre aucun geste de 
préhension. L'hypotonie semble générale, Elle est sensible à la voix des parents. C'est une 
enfantconnueparl'h6pital. Les &decinsontdiagnostiqué une en~phalopathieconvulsivante. 
Les déficiences de Salima seraient liées à une souffrance cérébrale B la naissance avec une 
&cité congénitale, Salima a un frère cadet $gé de seize mois, Les parents sont d'origine 
maghrébine. La famille vit chez la grand-mère matemelle avec huit autres oncles et tantes. 
L'équipe Handicap Petite Enfance effectue de nombreuses recherches : centres spécialisés, 
assistante matemelle, centre de placement familial spécialisé, associations ... Après plusieurs 
entretiens avec les parents eux-mêmes, l'orientation au JEA est proposée, avec en parallèle 
la prise en charge ambulatoire d'un SSEAD. Les parents sont orientés vers la CDES. Nous 
mettons les parents en contact avec la directrice du JEA. Lorsque Salima est admise au JIEA, 
elle est alors âgée de trois ans. Les étapes de travail au JEA sont les suivantes : l'inscription 
de l'enfant aprés une rencontre avec sa famille (la grand-mére matemelle domine le groupe 
familial, plaçant les parents de Salima en position d'enfants encore dépendants ; d'emblée 
I'équipe vachercher à les responsabiliser même dans ce contexte où Salimaest .b.ès entourée 
ettoujoursdans les bras) ; la période d'adaptation pour Salimaavecses parents, sur quelques 
jours, comportant i'accueil simple, puis i'accueit avec le repas puis l'accueil, le repas et la 
sieste. Salima fréquentera ensuite le JEA 2 jours par semaine. Cette p6riode de première 
séparation avec sa famille est aussi un temps dbbservation par l'équipe des déficiences et 
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des potentialités de Salima, qui seront à la base du projet autour de I'enfant à partir de sa 
capacité à vivre en dehors de sa famille, à accepter les soins par d'autres adultes. Salima a 
un important retard psychomoteur, une hyptoniegénéralis&,des manifestationsconvulsives : 
absences, spasmes. Les fausses routes rendent le temps du repas très délicat. Elle bave, ce 
qui entraîne une eczématisation du visage. Elle est très constipée. Salima ades potentialités : 
elle est très souriante, elle sait exprimer ses goijts, ses désirs, moduler ses appels. EIle est 
a3entive aux bruits extérieurs, aime le chant, la rnusique.Très habituée à être portée dans les 
bras, elle aime se promener. II faut beaucoup verbaliser avec elle. La spécificité du JEA se 
situe à différents niveaux. EIle concerne dans un premier temps la place donnée au travail 
d'équipe : par leur grande disponibiliité les professionnelles prennent le temps d'observer les 
expressions non verbales et les attitudes de I'enfant. Elles peuvent ensuite élaborer un projet 
de socialisation et un projet pédagogique. Ce projet s'adapte au Whme de i'enfant, prenant 
er compte ses diRcultés, ses besoins, ses potentialités. II utilise les stimulations sensorielfes, 
ei: particulier tactiles, dans l'interaction et Ia verbalisation, Une autre spécificité du JEA 
concerne un travail d'accompagnement des parents qui fait partie intégrante de la démarche 
: ils seront rencontrés après chaque synthèse pour une restitution et seront associés aux 
différents propositions élaborées. Ceci contribuera à leur autonomisation par rapport au 
groupe familial: leur attente vis-à-vis du JEA est que Salima ait des contacts avec d'autres 
enfants et progresse. Après la première synthèse, l'équipe propose aux parents de reprendre 
lrlur démarche au niveau du SSEAD, tout en augmentant le rythme d'accueil de Salima à 
quatre jours par semaine. Se pose alors un problème pour les transports car les parenl 
n'habitent pas il proximité du JEA. Le coût des transports colkctifs ou individuels des enfants 
ou adolescents pour i'aller et le retour dans les établissements spécialisés médico-éducatifs 
s~umis au budget global et qui fonctionnent en externat ou demi-internat, est inclus dans les 
dopenses d'exploitation quelque soit le mode de transport utilisé. Ce coût est pris en charge 
psr la sécurité sociale ou éventuellement par l'aide sociaie, à condition que les modalittss 
d'exécution du transport collectif aient été préalablement approuvées par le préfet. Les frais 
du transport individuels des enfantset étudiants handicapés vers les établissements scolaires 
e: universitaires rendus nécessaire du fait de leur handicap sont supportés par le département 
d J domicile des intéressés. 

Toutefois dans les dtspartements de la région Ile de France, la prise en charge des frais de 
transport est assurée par l'gtat. Par contre, la prise en charge des frais de déplacement liés 
ad transport des enfants vers un JEA n'est pas prévue par les textes, ce type d'établissement 
d accueil novateur n'étant ni un lieu de soins ni un lieu scolaire ni un lieu médicoéducatif. Le 
Conseil Général s'est donc engagé par le vote d'une enveloppe budgétaire supplémentaire 
a810u& au JEA, à aider ponctuellement ces familles qui n'ont d'autre alternative et qui sans 
cc?tte aide ne pounaient bénéficier de cet accueil. La famille de Salima pourra bénéficier de 
ct~tteaide aux transports. Le SSEAD a proposé l'utilisation d'un siège moulé qui a marqué une 
4voIution très importante chez Salima. Outre le confort qu'il lui apporte, le passage à la 
vt?rticalisation lui assure un autre éveil à I'extérieuret lui permet une participation aux activités 
(an groupe. Ces nouveiles activités lui sont rendues possibles par la diminution de sa 
&pendance à autrui (réduction du port dans les bras). Cinq mois plus tard le SSEAD met en 
place une prise en chargeadomicile, à raison de deux séances de kinésithérapie par semaine 
el de deux intenntntions de i'éducatrice spécialisée. Le travail de collaboration avec le SSEAD 
se poursuit avec l'accueil de ce partenaire au JEA pour des synthèses, suivies d'un compte 
rendu aux les parents. La grand-mère maternelle continue à assurer les accompagnements 
do Salima au quotidien. Mais les parents renforcent petit à petit leur place de façon plus 
autonome. La directrice du JEA commence à aborder ie problème d'orientation de Saiima 
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pour septembre 199.12. Quant à l'antenne de la SHPE qui avait proposé l'accueil de Salima au 
JEA, elle aeu des contacts téléphoniques avec fa famille au début de cet accueil. Les parents 
étaient satisfaits de ce qui était misen place pour leur fille. Au niveau administratif, les dossiers 
étaient à jour : prise en charge à 100% par la S.S., AES. La situation ne n&essitait plus 
i'intervention de i'équipe HPE. Celle-ci s'est mise à disposition de la famille et des différents 
partenaires si nécessaire ultérieurement. Les recherches pourmnt ensuite être menées soit 
vers un internat, solution permettant un éventail plus large, soit vers un externat, solution qui 
aurait la préférence de la famille, soit vers une prise en charge domicile, SSEAT) avec un 
soutien plus important des autres enfants, centre aéré, accueil en crèche, halte-garderie ... 

En juin 1991, une assistante sociale de secteur contacte i'équipe HP€. Elle souhaite que 
nous intervenions afin daccélérer les recherches d'un externat pour Ali, âgé de cinq ans, et 
atteint de polyhandicap. Ali est le deuxième enfant d'une famitle d'origine maghrébine 
composée d'un jeune couple et de quatre garpns $gés alors de six, cinq (Ali), deux et un an. 
Les premières années d'Ali se sont passées sans problème majeur de santé jusqu5& i'age de 
trois ans. II présente un développement normal. C'est en juin 1989 que la maladie se declare : 
Ali fait des chutes fréquentes. II est amené en consultation dans un service hospitalier de 
neuro-pédiatrie où de nombreux bilans médicaux sont effectués, mais aucun diagnostic 
précis ne peut être posé. II $agirait d'une maladie neurologique évolutive liée peutÂtre la 
consanguinité. rassistante sociale du service hospitalier de neuro-pédiatrie où il est suivi a 
contacté de nombreux établissements, pour de piètres résultats : cinq refus et deux places 
sur une liste d"8ente dont une en internat. I_'assistante sociale de secteur qui nous a sollicité, 
a du mal à croire et accepter qu'aucune solution d'accueil ne soit possible rapidement pour 
cet enfant. Elle compte sur nous pour débloquer la situation. En effet, pour elle qui suit la 
famille, i'enjeu de cette place est double : d'une part la prise en charge spécialisée pour Ali, 
d'autre part le soulagement de la maman. Elle est accaparée par Ali auprès duquel elle 
s'investit beaucoup, et ne peut répondre totalement aux attentes des autres enfants. Ceci se 
répercute au niveau de difficultés scolaires de l'aîné et de difficultés comportementales chez 
le troisième enfant. Ce dernier est né au moment où se déclarait la maladie de son frere Ali. 
Peu de temps après sa naissance, sa mère était enceinte pour ia quatrième fois. L'assistante 
sociale de secteur a mis en place un soutien pour la famille en maintenant la travailleuse 
familiale qui était intervenue au moment de la naissance du demier enfant. Elle souhaiterait 
que I'aTn6 Mnéficie d'un accueil au centre aéré. 

En réponse à la demande de rassistante sociale, nous lui proposons une visite à domicile 
de la puéricultrice en sa compagnie, afin de rencontrer directement les parents et de pouvoir 
obtenir des éléments complémentaires d'évaiuation de la situation globate. En effet mur 
orienter les recherches il faut recueillir précisément tes souhaits et attentes des parents. 

Après cette première visite, et dans te cadre de relations en cours d'établissement, nous 
proposons une rencontre entre les parents et la psychomotricienne de notre équipe au centre 
de Fj.M.I. puis à leur domicile. Celle-ci évalue les capacités psychomotrices de t'enfant pour 
conseiller la maman dans la prise en charge quotidienne de son enfant, pour soulagerAli dans 
sa souffrance, en essayant de trouver t'aménagement le plus adéquat, pour évaluer la 
srtuation familiale dans les rapports entre Ali et ses parents, Ali et ses frères, pour complbter 
le dossier de demande d'admission dans un établissement. Le dossier médical est étudié 
avec le médecin de groupement RM.I.. te  bilan psychomoteur d'Ali met en évidence les 
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lirnites de ses possibilités motrices. II n'a plus d'autonomie locomotrice, ses possibilités 
ffdrices et posturales sont faibles. il peut tenir assis un court moment, Au sol il est capable 
da changer de position, peut s'asseoir, se mettre à quatre pattes. Toutefois ces possibilités 
sont inconstantes. Par contre Ali témoigne d'un réel intérêt dans l'échange avec autrui. Il a une 
bmne qualité d'éveil et communique essentiellement par le regard et les vocalisations, JI a de 
nombreux échanges avec sa maman, mais reçoit peu de stimulations lors de ces échanges 
affectifs. En conclusion de ce bilan, il semble important de trouver une pise en charge globale 
el stimulante à la journée qui maintienne et renforce les acquis sans séparer Senfant de sa 
rrèreet d e s  familleauprès desquelles il trouve un appui important. Nous rencontronsensuite 
l'ensemble des partenaires de la famille au cours d'une synthèse : assistante sociale du 
stiwice de neuro-pédiatrie, P.M.I., travailleuse familiale, assistante sociale de secteur. Après 
ais évaluations successivcis nous appréhendons mieux la situation globale dans laquelle vit 
Ai, ce qui nous permet de clarifier notre proposition d'aide et de soutien à l'ensemble de la 
f~mille par le biais d'un accompagnement régulier de la puéricultrice et de la psychologue. Vu 
I'irtportance du lien entre Ali et les membres de sa famille, un internat semble inqroprié. Se 
cogfirme alors la nécessité d'un accompagnement de la famille dans une expérience de deuil, 
e:c?érience doublée deculpabilité des parentsau regard du facteur consanguin probablement 
liB au déclenchement de cette maladie dégénérative, d'angoisse vis-à-vis des autres enfants 
c':d'interrogations quant au ressenti des autres enfants de la fratrie. Concernant la recherche 
d'externat, nous contactons trois nouveaux établissements sans plus de succès. II ne reste 
qu'une seule offre possible. Nous appuyons cette demande qui répond aux besoins d'Ali et 
ailx souhaits de sa famille, par un rapport complémentaire sur l'évaluation sociale et 
p:;ychomotrice de I'enfant, que nousadressonssimultanémentà la CDES etàSétablissement. 
L;1 CDES place le dossier d'Ali en position prioritaire sur sa liste d'attente. Ce qui s'avérera 
inefficace. Dans l'attente de ce placement, nous demandons au SSEAD d'assurer un suivi 
ailprès d'Ali. Mais ils ne peuvent s'engager sur une si courte période ... Nous contactons alors 
le JEA : la directrice accepte d'accueillir Ali en attendant qu'une place se libère en externat 
nédico-éducatif. A cette même période, en dilcembre 1991, un événement dramatique 
survient dans la famille : le frére cadet d'Ali développe les mêmes symptômes de chute qui 
avaient marqué le début de la maladie. Les parents, alors dans une phase de revendications 
plu rapport au service de neuro-pédiatrie de i'hapital X, amènent leur enfant en consultation 
dans un autre hôpital. Ce dernier confirme Sexistence d'une maladie neurologique. À notre 
&mande, Sassistante sociale de secteur met en place une réunion de synthèse en janvier 92 
en vue de créer un lien entre les assistantes sociales des hôpitaux, la P.M.I., le secteur, la 
tmvailleuse familiale, ta directrice du JEA, de faire le point sur les démarches accomplies, 
d'envisager les possibilités de prise en charge des transports pour le JEA, et enfin de préciser 
la place de chacun des intervenants auprès de la famille. Lorsque la puéricultrice de notre 
équipe informe le père d'un accueil possible au JEA, celui-ci émet des réticences concernant 
$;a participation financière. II se rend au JEA mais ne confirme pas auprès de la directrice la 
demande d'admission pour Ali, en raison du coût financier. II refuse aussi pour les autres 
enfants le coOt financier pour le centre aéré et la crèche. Peu de temps après il se retrouve 
ail chômage, à cause, dit-il, de ses absences répétées dues aux accompagnements de ses 
enfants malades. Alors qu'il consulte un ostéopatheet un marabout, il s'inscrit davantagedans 
Urie relation d'assistanat avec les travailleurs sociaux. Ceci nous amène à situer dorénavant 
tes parents comme demandeur direct dans les nouvelles démarches à entreprendre. Fin avril 
1992, une nouvelle hospitalisation a lieu pour Ali à la suite de difficultés respiratoires. Puis Ali 
rentre chez lui et se met en place une hospitalisation à domicile : visite joumaliére de 
I'jnfirmiére, du kinésithtSrapeute, prêt d'appareil aidant ta fonction respiratoire (aspirateur et 
humidificateur d'air). Ce temps d'absence, très douloureux pour la maman, a renforcé ie père 
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dans son idée de placement à la journée. II se mobilise pour faire admettre Ali dans une 
institution en faisant intervenir ses ((relations), pour appuyer sa demande d'admission. Nous 
renforçons l'accompagnement de notre équipe par la venue de la psychologue au dornicile 
une fois par quinzaine. 

En conclusion, notre intervention a permis une meilleure coordination de tous les 
intervenants autour de cette famille : une écoute-soutien des travailleurs sociaux les plus 
impliqués dans cette situation, permettant ainsi de prendre le recul nécessaire et de favoriser 
une collaboration interpartenariale. Auprès de la famille, notre intervention a consisté en un 
accompagnement de ses différents membres, dans l'écoute de la souffrance qu'entraîne la 
maladie d'Ali. Cet accompagnement requiert la reconnaissance de leur personne inscrite 
dans une culture différente, et la reconnaissance d'une situation sociale difficile. Nous 
tendons, à travers cet accompagnement, à faire émerger le projet des parents pour leurs 
enfants. Pour cela nous les réintroduisons dans les réalités socioculturelles contemporaines 
tout en les respectant dans leur place de parents, c'est-à-dire sujet-acteur dans toutes les 
décisions concernant leurs enfants. 

Conclusion 

En conclusion, je souhaiterai dégager du récit des trois situations, les éléments originaux 
et les limites du dispoçitif HPE dans l'accompagnement des enfants atteints de ptyhandicap 
et probablement dans l'accompagnement des enfants atteints de quelque handicap que ce 
soit. En effet il nous semble que le polyhandicap souligne avec plus d'acuité les difficultés 
rencontrées à chacune des étapes d'aménagement de la situation pour l'enfant et sa famille : 
l'annonce et la découverte des incapacités ; la limitation des capacités à développer ; la 
possibilité d'admission plus restreinte dans le milieu ordinaire et même dans le milieu 
spécialisé ; la nécessité d'engagement plus important de la famille ; l'épuisement et la 
démobilisation plus fréquents de l'enfant, de la famille et des professionnels ; les problèmes 
d'accessibilité plus complexes et souvent hors cadre. Malgré cela notre démarche reste 
identique dans toutes les situations de handicap. Notre partenariat, situé dans un ((lieu-tiers*, 
en dehors d'une démarche thérapeutique etlou de prise en charge ordinaire ou spécialisée, 
quoiquien étroite articulation avec celles-ci, nous engage différemment. Dans I'élabomtion du 
projet de vie souhaite par les parents avec leur enfant, nous allons mener notre action à trois 
niveaux. 

II s'agit de permettre à tous (enfant, parents, professionnels), de modifier la représentation 
qu'ils ont de cet enfant porteur de handicap et la repr6sentation plus globale de la situation 
nouvelle dans laquelle chacun est interpellé par ses propres limites et incapacités face au 
handicap d'un des leurs. II faudra prendre le temps d'écouter, d'observer, d'être disponible, 
de restituer et, ainsi, restaurer le statut de chacun (enfant, parents, et professionnels), 
découvrir des modes de communication et de relation plus appropriés, aménager des étapes, 
des évaluations globales et des bilans concertés dans l'objectif de moduler le projet au fur et 
à mesure et de le rendre réalisable. Pour cela ce projet doit être inscrit dans notre réalité 
sociale, économique et culturelle, par des sujets respectés dans leur approche culturelle 
différente, dans leur statut de parents, et engagés avec d'autres qui ont eux un statut de 
professionnel. 
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La réguiation 

jl s'agit de réfléchir ensemble sur les limites et en premier lieu sur les attitudes défensives 
de chacun. Aider chacun àformuler, à prendre du recul, à modifier son attitude. Les parents, 
qui sontaux prisesavec leursouffrance, peuvent adopter parfois uneattitude très revendicative 
face aux professionnels, et opérer un déplacement sur des problèmes matériels d'une autre 
souffrance qui est l'inacceptable de la maladie. Leur existence est faite de rebondissements 
oij à chaque nouvelle étape, ils découvrent les incapacités de leur enfant, les efforts qu'eux- 
rr êmes doivent réaliser, et l'énergie à déployer pour provoquer une amorce d'adaptation 
r6ciproque de la société. De leur côté les professionnels tentent de gérer leur angoisse et leur 
so~ffrance. Ils sont placés en position de (<responsabilité),, ils sont tenus de (<dire, de faire 
dans les meilleures conditions,), mais quelles sont ces conditions de travail dans lesquelles 
ils ont le devoir d'être disponibles, à l'écoute, accueillants, en recul, constructifs? Soumis aux 
coritraintes budgétaires d'actes thérapeutiques réalisés ou à un quota d'enfants pris en 
cliarge, enclins à la démobilisation après plusieurs années d'exercice, quel ressourcement 
le ~ res t  proposé? En réaction défensive nousconstatonssouvent une attitude <<d'appropriation)) 
des situations familiales. A cette même enseigne nous sommes également logés à la 
d fférence près que nos équipes n'agissent pas au quotidien auprès des familles, ce qui nous 
a'fre une distance plus grande. Notre démarche est globale, sur l'ensemble de la situation. 
Nous nous appuyons sur une pluridisciplinarité d'équipe pour faire des propositions, et pour 
accueillir les familles. Par manque de structure relais existante, notre position de <<médiateur)) 
e%;l cependant trop souvent mise en défaut. Quel type d'accompagnement pourrons nous 
poursuivre? Comment maintenircette identité deservice public territorial P.M.I. ouvert à toute 
demande ? Notre réalité est bien mince :quatre petites équipes de terrain (quatre plein temps) 
siAr une moyenne de neuf communes. Pour maintenir motivation et qualité d'investissement 
a~près des familles, il est indispensable par ailleurs que nous puissions mener d'emblée la 
&flexion et l'élaboration du projet avec les partenaires potentiels qui eux prendront en charge 
17t?nfant. Comme il est indispensable que nous ayons une information en retour de ces mêmes 
partenaires par la suite. Et ceci d'autant plus que nous restons toujours à disposition des 
k.milles jusqu'au sixième anniversaire de leur enfant tant que leur domiciliation dans les 
Hauts-de-Seine est maintenue. Dans le même temps et depuis notre mise en place, la 
drmande des partenaires à notre égard évolue. Par exemple les CAMSP souhaiteraient que 
n ~ u s  renforcions notre action de soutien à l'intégration auprès des professionnels des modes 
d accueil pour tous les enfants trisomiques 21 suivis par eux. Les associations de parents sont 
également très présentes, elles nous soumettent des projets, nous incitent aux concertations 
rriultipartenariales, nous interrogent sur les besoins dont l'étude leur permet de renouveler les 
dSmarches auprès des organismes tutélaires compétents. 

L'intégration 

II s'agit ici de I'intégration au sens large : celle de I'enfant admis dans un lieu de vie mais 
q ~i n'y est pas encore intégré ; celle de la famille, qui selon les alternatives trouvées pourra 
pus ou moins maintenir sa propre intégration sociale et professionnelle ; enfin celle des 
d fférentes instances professionnelles dont la nôtre, dans la recherche d'une harmonisation 
&d'une complémentaritéde leurs pratiques. Cesdifférentes intégrations auront bien entendu 
des répercussions directes ou indirectes au préjudice ou au bénéfice de l'enfant et de sa 
fa.mille. 
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Quel type de prise en charge pour l'enfant et 
l'adolescent à l'aube du XXième siècle ? 

Marie-Claude Fabre* 

Ma fille Laurence est née en 1955, aprés plus d'une heure de réanimation. C'était une 
enfant quadraplégique avec une déficience mentale profonde. Elle est morte brutalement il 
y a dix ans en février 1982. C'est un temps suffisant pour avoir le recul qui permet de méditer 
le sens de sa vie et du message qu'elle m'a apporté. Mon point de vue n'est donc pas celui 
d'un professionnel, mais forte de mon expérience de parent qui a vécu I'enfance, I'adoles- 
cence, I'&ge adulteet la mortd'une jeune polyhandicapée, ainsi que celle de présidente #une 
amiation depuis vingt-cinq ans, il me semble important d'évoquer la prise en charge de ces 
personnes polyhandicaptses pour dégager quelques aspects évolutifs significatifs. Le dé- 
veioppement des connaissanms et des moyens en un quart de siécle me semble trés 
impomnt. C'est en 1968, qu'avec quelques autres parents sans solution pour leurs enfants 
polyhandicaMs, nous avons créé I'association «Les Amis de Karens, en hommage à cette 
petite IMC américaine que la conviction et les efforts de ses parents avaient, aux États-unis, 
pu faire bén&cierd'unedes premières prises en chargeadaptée. Notre regroupement arrivait 
trois ans aprés la constitution du CESAP, & I'clpoque où les toutes premières expériences pour 
enfants poJyhandicapDi.; ont commencé à voir le jour. Je ne sais pas 4, aujourd'hui, on peut 
se rendre compte de fatmosphèrô qui régnait &cette époque lorsque I'on était confronté & un 
probléme de cette nature, La révélation du handicap était pour les parents de ma génération, 
une révéiation brutale et négative, la réaction d'un m&ecin impuissant, désemparé et pas 
toujours très au courant de ce que signifiait I'état de cet enfant et qui vous disait : .Placez-le, 

*Pr4sidente des Amis de Karen - Paris. 
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oubliez-le, et faites en rapidement un autre.,, C'était en général la seule perspective offerte 
aiax parents qui admettaient mal que l'on puisse ainsi envisager le rejet, la condamnation à 
mort de leur enfant qu'ils aimaient, malgré ce mai inconnu dont on le disait atteint. C'est toute 
I:id#érenceentre le regard du parent qui part de lapersonneavant de découMir progressivement 
au fil du temps l'ampleur de son handicap, et la démarche du professionnel qui doit, derrière 
la handicap, reconnaître l'existence de la personne. Mais pour des parents, cet enfant qu'ils 
0;7t attendu, cet enfant qui se situe dans la famille à un niveau particulier de la fratrie, qui 
r(3ssemble à l'un ou à l'autre de ses parents, c'est d'abord quelqu'un qui a un projet de vie et 
il n'est pas possible d'admettre que l'on doive l'abandonner parce qu'il n'y a rien à faire, rien 
à envisager pour lui. C'est de cette foi profonde des parents dans la nécessité de trouver 
comment les fairevivre que sont nées les structures pour lesenfants polyhandicapés. A cette 
époque, dans les années 1960, il existait quelques établissements pour des enfants 
handicapés moteurs intelligents, capables descolarité et aussi quelques uns pour des enfants 
&biles mais autonomes physiquement. Mais pour ceux qui cumulaient des handicaps 
moteurs et intellectuels avec ou sans atteintes sensorielles surajoutées, non seulement il 
n'existait rien , mais la réaction médicale et administrative niait tout intérêt d'éducation et 
même de rééducation motrice. Des soins pouvaient éventuellement être engagés, mais 
adcune solution d'accueil n'était envisagée. Et pourtant, il fallait soulager ces malheureux 
parents qui s'entêtaient dans latache écrasante de garder un enfant si atteint aveceux. II fallait 
qJe «la mère puisse aller chez le coiffeur,,. C'était un slogan assez souvent entendu qui aété 
à l'origine des haltes-gardedes de quelques heures ou de quelques jours par semaine et qui 
oqt constitué la première étape dans la prise en charge des enfants polyhandicapés. C'était 
bien peu. Et pourtant apparaissait ainsi déjà l'ébauched'une vie sociale dans Sespace et dans 
It? temps, qui venait s'ajouter aux soins médicaux. Là encore, les parents ont permis Mtape 
suivante. Car ils avaient la conscience diffuse que derrière les barrières profondes du 
handicap, leur enfant avait des possibilités. Et ils se sont regroupés, ils ont cherché des 
p~ofessionnels capables de les comprendre et d'apporter leur intérêt et leur savoir pour 
decouvrir ce que l'on pourrait bien faire pour améliorer l'état de ces enfants. Du ((rien &faire*, 
07 est passé à I"6tape suivante du «que faire ?,, Il faut rappeler que dans notre pays, et plus 
encore à cette époque, on était incapable d'envisager une prise en charge d'enfant qui, si elle 
n'était pas mMicale en hôpital, ne fut pas scolaire. Ma fille Laurence, qui, après une course 
d'obstacles difficile à décrire et malgré son niveau mental, fut admise dans un établissement 
pour IMC, revenait avec un carnet de notes en français, histoire ou géographie. Je me 
souviens de ce que nous, parents, ressentions, si nous ne tombions pas dans l'illusion 
entretenue d'une scolarisation normale, entrecedécalage avec la réalité et notre désir devoir 
ofkir d'autres possibilités d'éveil et des développements des facultés intellectuelles de notre 
enfant. L'expérience tâtonnante de notre association <(Les Amis de Karen. a été une des 
toutes premières. Nous avions conscience de ce qu'il nefallait pas faire. De làest né cet esprit 
de recherche pour trouver comment le cumul d'atteintes de l'enfant polyhandicapé pouvait 
être pris en charge, sans faire un cocktail de méthodes piquées Adroite chez les handicapés 
nloteurs intelligents, et à gauche chez les débiles autonomes. II y a un concept général à 
trouver, rien de tout fait et en tous domaines il faut être en recherche, savoir adapter et inventer. 
Cette rechercheest toujours d'actualité un quart de siècle plus tard. Car si la finalité recherche 
est plus claire, les moyens pour y parvenir ne sont jamais figés et les progrés en bien des 
domaines peuvent être utilisés. Mais à l'époque, la première étape a été la coordination des 
savoirs de professionnels différents, se complétant entre eux par leurs approches, auxquels 
s est également ajoutée I'intenrention reconnue d'autres partenaires qui n'étaient ni des 
p~ofessionnels, ni des parents, et qui ~ofontairementsouhaitaientapporterleurconcours dans 
tel ou tel domaine, en fonction de teurs compétences. C'est ainsi que peu à peu est apparue 
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la nécessité de concevoir un projet global d'établissement adapté aux enfants et adolescents 
polyhandicapés, projet qui comprenait des prises en charge personnalisées pour chacun 
nécessitant une évolution et une remise en cause constante. Au fil des années et de 
l'expérience acquise, une constatation s'est imposée : ledésir de chacun était essentiellement 
de leur donner la vie. Bien sûr, cette vie ne peut se concevoir qu'en fonction des possibilités 
de ces enfants et adolescents, leur permettant d'atteindre leur capacité de bonheur et 
d'épanouissement propres. Pour parvenir à cette vie à part entière, il fallait reconnaître 
derrière les barrières très lourdes du handicap et des différences qu'il crée, l'existence d'un 
être riche d'autres désirs, qui avait besoin d'acquérir le maximum d'indépendance, de 
possibilitésdecommunication pour lui permettredese réaliseraffectivement et spirituellement. 
Si la personne handicapée, quelle que soit la gravité de ses atteintes, est reconnue comme 
une personne à part entiére, il est donc normal que comme tout citoyen, elle jouisse d'une 
libertéde choisir ses conditions de vie. Or cette liberté de choix suppose d'abord qu'au niveau 
des structures offertes, il y ait effectivement une possibilité de choix en nombre et en variétés. 
La première étape consiste à pouvoir rapidement donner à la famille le choix de dire si leur 
enfant polyhandicapé va vivre à la maison, fréquenter un externat ou au contraire s'il est 
préférable qu'il vive tout de suite dans une structure collective d'internat, compte tenu de son 
état ou de l'impact de son handicap sur le reste de lafamille. Cette possibilité de choix suppose 
évidemment qu'il n'y ait pas de carence d'établissement et que la solution proposée se trouve 
à proximité de la famille et non à l'autre bout de la France ou à l'étranger, que les problèmes 
de transport ne soient pas trop lourds et qu'il y ait une place immédiate lorsque I'on a trouvé 
la solution adéquate. Notre première réalisation a été un externat. Et très vite nous avons 
découvert que ce genre de structure pour I'enfant polyhandicapé doit être complétée, pour 
qu'il puisse rester à la maison et bénéficier de la vie normale d'un enfant en famille. Car il y 
a des moments de difficultés familiales, souvent urgentes liées à la maladie de la mère, la 
fatigue ou à d'autres événements. Les Amis de Karen ont alors beaucoup mis l'accent sur 
l'importance des séjours d'accueil temporaire en internat venant compléter (et ainsi faciliter) 
le maintien habituellement tant souhaité de I'enfant dans la cellule familiale. Ces séjours 
d'accueil temporaire sont également importants pour les périodes de vacances, où là aussi 
la carence de lieux d'accueil est importante. 

L'impact de l'accueil temporaire est en fait bien plus que lasolution à un problème ponctuel. 
Il joue un rôle de préparation tant de la famille que de la personne à sa vie future, puisqu'il est 
bien évident qu'en grandissant, le jeune handicapé devra trouver un lieu de vie autonome et 
vivre dans un milieu collectif adapté à ses besoins. Cela suppose que I'on ne lui impose pas 
brutalement une solution, qui sera d'ailleurs difficile de lui expliquer à l'avance puisque sa 
projection dans l'avenir est pratiquement nulle, et qu'il faudra donc qu'il expérimente par lui- 
même avant que la décision d'internat ne soit définitivement prise. C'est là tout l'intérêt de 
séjours temporaires d'internat de temps à autre, notamment au moment des vacances, mais 
aussi lors de la préparation de l'âge adulte. Nous avons créé une structure hors normes qui, 
dans le même établissement fait coexister une Maison d'accueil spécialisée où vivent en 
permanence des adultes polyhandicapés et un centre spécialisé d'accueil temporaire, où se 
succèdent des enfants, des adolescents et des adultes, soit pour des séjours d'urgence, soit 
par un accueil régulier renouvelableau rythme dechacun, soitau momentdesvacances. Cela 
donne à cette maison une vie tout à fait particuliére, avec un rythme des saisons et une 
adaptation aux besoins de chaque personne accueillie dans une collectivité générale qui n'est 
pas figée dans une tranche d'âge déterminée impérativement. Nous avons crée une autre 
structure, MAScelle-ci, où est pratiqué l'internat alterné pour permettrede façon plus régulière 
la découverte de cette vie en collectivité où l'alternance d'une semaine d'internat suivie de 
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deux semaines d'externat permet au jeune adulte handicapé dkxpérimenter un mode de vie 
a lleurs qu'à la maison, mais dont les parents n'ont pas disparu. Pour ces derniers, c'est 
i'nccasion de d6couvrir que leur enfant peut trouver d'autres modes de vie et, par ailleurs, de 
pouvoir une semaine sur trois, retrouver un whme de vie <<normale* sans pour autant avoir 
e wore &envisager une séparation pluscompl&te. Vient ensuite le temps où cet apprentissage 
est fait au rythme de chacun, et où jeune adulte et famille désirent une vie totale en collectivit4, 
dsns des structures d'internat totales, MAS ou foyers. Ca n'est pas pour celaque le lien familial 
d3it être rompu niquelasolutiontrouvéesoit sans retour. Levieux mot d'ordrede nos pionniers 

3)u berceau à la tombe votre enfant est placés won a trouvé la solution, maintenant vous 
p;luvez partir en paix, parents, il est en place,: ne sembfe guère offrir la certitude que la 
pursonne polyhandicaplie trouvera sans discontinuité la prise en charge qui lui donnera le 
b~nheur de vivre. H faut qu'existent des possibilités de rupture avec la structure d'accueil de 
base, des échanges avec d'autres établissements, des transferts en groupes ou individuels, 
une possibilité de sortir d'une atmosphère qui peut à la longue devenir pesante. C'est t'objectif 
d 3 notre derniere crliation. Les Amis de Karen ont ouvert un lieu qui se veut «Maison Familiale 
S~éciali&e» où parents et wrsonnes handicapées, avec Saide mat6riefIe nécessaire, 
pauvent revivre dans un contact aussi étroit qu'a la maison p u r  des séjours temporaires. La 
psrsonne polyhandicawe peut aussi être accueillie seule au milieu d'autres personnes 
h3ndicapées, dans des activités de loisirs de jour, ou dans des séjours mnternat, à tout 
ntoment de t'anndie comme en pdiriode de vacances, 

Tet est brievernent détaillé l'ensemble des solutions que nous proposons. If y en a 
ozrtainement d'autres. Mais cela souligne I'intérêt et t'importance d'un choixQbre qui doit être 
offert à la personne polyhandicapée comme à sa famille. Encore faut-il que ces solutions 
st~ient bonnes. Le principal critère de qualité doit être ta réponse à Ibttente des personnes 
(r~alades et familles) et t'on sait que cette qualité des structures est liée avant tout à celle des 
prrsonnes qui les animent, Le regard sur le passa est là encore plein d'enseignement sur !es 
d'mcuttés rencontrées, dont certaines sontdépassées maisqui peuvent encore exister et qu'il 
faut résoudre pour prévoir ces structures futures du XXlème siècle, 

il faut évoquer le double regard du professionnel sur le parent, du parent surfe profesionnel 
er de leur regard conjoint tout aussi vatabie et tout aussi reel sur le jeune polyhandicape. 
Lavolution des rapports professionnels-parents a 6t6 capitale pour aboutir à t'absolue 
nhcessité du respect de chacun et de ta confiance réciproque. Nous étions partis d'un temps 
OUI les parents ne pouvaient voir le professionnel autrement que comme «celui qui avait révélé 
te! handicap., (<celui qui ne savait pas guérir*, <<celui qui voulait prendre leur place)), .celui 
q ~i finalement utilisait leur enfant comme outil de travail pour son avenir persannef,, , et ce quel 
q ~e soitson r61e et son savoir. C'est uneconception qui aétévécue, avant que le professionnel 
ns devienne <<celui qui parle,,, <<celui qui dialogue,,, «celui qui aide., <<celui qui vient soutenir 
lY;2ction et en qui la confiance est telle qu'avec lui on arrive à dépasser les probl&mes et à 
proposer ensemble au jeune une vie conforme à ce que t'on souhaite pour lui*. Cela suppose 
n m  seulement que circule entre les parents et les professionnels la nécessaire information, 
niais que les uns et les autres se reconnaissent partenaires d'un même projet. 

Les parents demandent plus encore, même et toujours lorsque leur enfant est devenu 
adulte et c'est à l'action associative de leur donner les moyens de mettre en place ce qui est 
i~dispensable à la qualité de ces tstablissements pour polyhandicaMs. II faut souligner que 
ta qualité de ces structures dépend de façon fondamentale de la reconnaissance de 
IYi%portance et de l'intérêt du travail effectué par les professionnels qui choisissent d'y 
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travailler. Des établissements qualifiés jadis «d'établissements Poubelles,>, qui ne nécessi- 
taient pas de grandes compétences en personnel, ont peu à peu évolué pour arriver 
aujourd'hui à des établissements de recherche valorisant ceux qui s'attaquent à cette prise 
en charge pointue. Les petits moyens financiers d'origine ont été reconnus insuffisants et font 
maintenant place àdes budgets importants. Ces moyens sont certes encore insuffisants mais 
il faut malgré tout reconnaître l'effort fait là par les collectivités. 

Il y a cependant avec le recul du temps bien des choses à revoir dans les règles retenues 
à I'origine lorsqu'on n'avait aucune expérience des qualifications professionnelles et des 
normes que ces maisons nécessitaient. Cette réflexion est en cours. Elle doit se poursuivre 
pour proposer à l'avenir les solutions adaptées tant aux enfants qu'aux adolescents et aux 
adultes. 

II faut évoquer aussi I'évolution du regard des autres, celui de la Société et de son éthique 
qui doit admettre que, malgré leur coût, les établisçements pour pprsonnes polyhandicapées 
doivent exister. Car si ces enfants ne deviendront jamais productifs sur un plan économique, 
ils sont <<ceux qui nous révèlent les valeurs fondamentales de notre époque,) (G.Ponsot). Ce 
sont les prophètes de notre temps, ceux qui savent dire une parole contraire à l'éthique 
ambiante, environnante et dominante, une parole qui aujourd'hui comme au XXlème siècle 
mérite d'être entendue. 
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Quel type de prise en charge pour l'enfant et l'ado- 
lescent polyhandicapé à l'aube du xxlèwie siècle ? 

Dr. Louis Kremp* 

Les techniques de prise en charge des enfants et adolescents polyhandicapés ont 
considémblement évolué. Il reste cependant à harmoniser, coordonner, valoriser sur le terrain 
les progrès réalisés et prendre le recul nécessaire pour mettre en exergue les articulations 
entre les paradigmes sur lesquels le monde scientifique, éducatif et politique s'appuie. 

Quatre donnees, parmi d'autres, semblent susceptibles d'intervenir dans la démarche des 
personnes ayant la responsabilité de la prise en charge du polyhandicapé (tant les parents 
que les équipes de professionnels), les institutions et les responsables politiques. Prises 
separément, cesdonnées semblent parfaitement cohérentes et contrôlables ; parcontre leurs 
n~ises en application, leurs effets simultanés entretiennent des contradictions. Deux sont 
d'ordre sociologique (la modification du concept <<santé,>, les changements de modèles 
fiuniliaux), deux sont d'ordre conjoncturel (les problèmes économiques, la décentralisation). 

9 .  Les données sociologiques 

Le concept actuel de la <<santé globale de i'enfant~ 

Pour les auteurs de .L'enfant et sasanté,), leconcept de ((santé globalede l'enfant,, repose 
sur clla prise en compte des problèmes relationnels et socioculturels dans le cadre d'une 
skatégie de santé globale pour une relation de l'enfant, qu'il soit bien portant ou malade, avec 

*Service de Pediatrie - Centre Hospitalier Général - 02000 Laon. 
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ses différents milieux de vie,,. Cette notion de santé globale fait appel non seulement aux 
notions de pédiatrie classique, surtout dans le cadre des polyhandicapés qui ont besoin d'une 
analyse particulièrement précise, mais également aux approches psychologiques des 
problèmes de santé qui englobent les aspects sociaux et l'apport des sciences sociales dans 
la relation de i'enfant avec ses différents milieux de vie et pour une meilleure compréhension 
des mécanismes de fonctionnement et de dysfonctionnement des groupes humains. Cette 
approche constitue une base d'analyse indispensable pour enregistrer les nuances du vécu 
des collectivités, des couples, des individus, parents, enfants et pour prendre en compte des 
éléments qui, pour n'être pas quantifiables n'en sont pas moins importants dans la vie. Le 
dialogue entre médecins, personnels saignants, sociologues, est indispensable. Les apports 
des sciences psychologiques (psychoiogie, psychiatrie, anthropologie, éthologie, ethnologie) 
sont de trois ordres : la prise en considération des troubles du comportement et des difficultés 
cognitives, où lesabords biomédicauxet médicamenteux s'avèrent insuffisants et inadéquats ; 
lacomprhhension de I'importance et de l'impact dans I'&volution normale et gauchede Senfant 
etdesfacteursrelationnels, affectifs (et aussi cognitifs) précoceset actuels; lareconnaissance 
de I'enfant comme sujet, y compris sujet de désir et de souffrance et non seulement comme 
un corps à réparer qui doit grandir. Les apports des sciences de I'éducation reposent sur de 
nombreux travauxqui ont éclairé ledéveloppement psychosocial de I'enfant pris individuellement 
ou en tant que membre de différents groupes de vie. La compréhension du développement 
de i'enfant polyhandicapé et par là même la pédagogie qui lui est spécifique en est une des 
principales applications. Il faut donc .rechercher Séquilibre entre le sujet, son entourage 
humain, son environnement matériel*, et introduire la notion de santé familiale et 
communautaire ; pour te poiyhandicapé, i'état complet de bien-être repose tant sur le 
physique, le mental que le sociai, et ce malgré la présence de déficiences mentale, 
sensorielles ou moti-ice. Mais la prise en compte des facteurs psychologiques et sociaux pour 
le médecin ou le pédiatre n'est pas synonyme de prise en charge ; ce dernier aspect nécessite 
un véritable travail d'équipe pluridisciplinaire. 

Le changement des modèles familiaux 

Alors que l'on progresse dans la compréhension d'une santé globale et que Son identifie 
les facteurs qui interviennent, il semble que la muBtion de la sociltté s'accélère et rende plus 
difficiles ces approches. II est très réducteur de schématiser les études volumineuses faites 
ces derniers temps sur la famille et Savis de Louis Roussel, dans son dernier ouvrage «La 
famille incertaine), semble trés pertinent. <(La famille, solide dans ses principes de solidarit4 
pour compenser la faiblesse de ~'Gtat* etait encore la rdgie au début de ce siècle. La notion 
de .Famille Club>+ où chacun cherche a trouver un maximum de gratification tend à remplacer 
la famille d'antan, Cette conception et ses conséquences (cohabitation juvénile, maîtrise de 
la fécondité et choix du moment de la naissance qui marginalise le père, multiplication des 
divorces...), ne sont pas sans répercussions sur la famille et plus encore sur celle qui 
soudainement se retrouve face à la responsabilité de I'éducation d'un enfant polyhandicapé. 
Une famille aujourd'hui n'est plus .une ins~tution avec des attentes, des expectatives, des 
rdles et des échanges réglés selon ces rôles. (ce qui simplifierait l'approche de la santé 
globale telle que précédemment définie), mais est plut& un ((agrégat d'individus qui s'aiment 
assez pour vivre ensemble mais qui peuvent se séparer àtout moment en dépit de leurs liens 
biologiques ou affectifs, si la personne se sent menacée par rensemble.. Quei sera l'impact 
d'un enfant handicapé sur ces différents modèles familiaux ? La cohésion de la famille 
résistera-t-elle mieux ou moins bien que dans le modèie de la famille traditionnelle? S'il est 
anormal pour i'enfant, qui à priori n'a pas de handicap, de ne pas avoir deux parents, il peut 
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être encore plus difficile pour un enfant polyhandicapé de mettre en jeu ses compétences s'il 
ne peut être assuré d'un environnement sécurisant. Ce point nécessite une attention toute 
particulière au moment de la prise en charge. La taille des familles est en régression de par 
la réduction du nombre des enfants par couple, mais, sur le plan des générations, il y a au 
contraire une stratification beaucoup plus importante qu'il y a seulement 25 ans, et ce pour 
deux raisons majeures : l'allongement de la duréede lavie qui fait que les grands-parents sont 
do plus en plus présents, 50 % des enfants ont leurs quatre grands-parents à la naissance ; 
rr.ais également le nombre des divorces qui font que des enfants peuvent avoir jusqu'à huit 
grands parents si les deux parents se remarient. Ce paramètre sera à prendre en compte 
également. 

2, Les donnees 1Sconomiques 

Les dépenses de santé et les dépenses sociales : la crise économique 

Que ce soit dans le domaine de la santé ou dans le domaine social, des bouleversements 
se sont produits depuis vingt ans amenant des changements de politique dans tous les pays 
sxidentaux. L'augmentation des dépenses de santé par rapport au produit national brut 
davient alarmante pour les économistes. Tous les pays, même les plus prospères (Gtats-unis, 
Allemagne, Suède, etc ...) s'intenogent sur les mesures à prendre pour endiguer cette 
silnnflation. La crise économique apparue après 1974 avec le premier choc pétrolier n'a fait 
q  aggraver cette situation d'autant plus que la crise oblige à financer les problèmes médico- 
sociaux qui découlent de cette situation; si la solidarité s'impose en période de difficulté, elle 
doit se maintenir dans les limites supportables. Des mesures ont été mises en place pour 
frainer les dépenses et réaliser des économies. Un concept s'est formalisé autour de cette 
crise : I'autonomie, que Son retrouve dans les différents champs politique, économique et 
social, avec d'importantes nuances. Dans le domaine social et médical, autonomie signifie 
lil~erté de la personne dans tous ses actes : l'aide à I'autonomie est synonyme de promotion 
e: d'épanouissement. II ne faut donc pas confondre avec le ((concept politique), dont le sens 
est surtout économique et qui entraîne avant tout des modifications institutionnelles : 
I'~accroissement de I'autonomie des collectivités locales qui sont censées être plus près de la 
p~pulation pour mieux apprécier ses besoins qu'un État lointain et engager une gestion plus 
éronomique ; la diminution du nombredes internats pour favoriser le maintien à domicile avec 
axompagnement approprié (hôpitaux de jour, soins à domicile, intégration scolaire etc ... ) ; 
IE recours à la famille que l'on encourage à prendre en charge plus de responsabilité face aux 
d fficultés médicales ou sociales qu'elle peut rencontrer ; l'encouragement à I'autonomie des 
p3rsonnes par une aide Q Sinsertion. En contrepartie, la question de l'évaluation des actions 
e: de leurs résultats est partout présente. On conçoit aisément que ces notions doivent être 
irt6grées dans lecadre de la priseen charge du jeune polyhandicapé avec leurs cotés positifs 
niais aussi leurs limites. 

t a  décentralisation 

Elle a eu pour conséquence de transférer au niveau départemental une partie des 
firtancements concernant les prises en charge, qu'elles mientd'ordre familial ou institutionnel. 
Très schématiquement, les soins et l'éducation restent de la responsabilité de Sctat mais 
l'accompagnement relève des Conseils Généraux, tout comme l'hébergement. La formation 
est en principe de compétence régionale bien que pour la formation des travailleurs sociaux 

COLLOQUE POLYHANDICAP - TABLE RONDE 295 





Sécurité Sociale omniprésente, on en revient à d'autres formes de solidanté. .Pour l'instant, 
la famille sembie le seul relais possible. II n'est pas certain qu'elle consente longtemps à le 
demeurer, surtout si les charges extérieures pèsent trop lourdement sur les ressources déjà 
c'irninuées du ménage. Cégocentrisme pourrait bien trouver, dans la crise elle-même, de 
rouvelles motivations.)> 

l'accompagnement de la famille 

L'accompagnement de la famille nécessite une analyse des compétences de chacun de 
sesmembres, sansoublier lesgrands-parents dont le rûle peut être important et contradictoire. 
Dans ce domaine aussi, la problématique est complexe. Elisabeth Zucman analyse les 
irixherches mondiales sur ce sujet en traitant successivement des comportements parentaux 
face au développement de l'enfant handicapé, de la répercussion du handicap sur la vie 
fiirniliale, et des aides aux parents. Elle introduit ainsi la notion de surhandicap des parents 
eu'il faut bien sûr à tout prix éviter. 

La sensiblisation de l'environnement 

Cette démarche a des conswuences primordiales sur ta santé familiale et communautaire. 
La santé familiale ne se définit pas seulement comme <<l'état de santé des différentes 
psrsonnes qui composent la famille^^, mais prend en considération, aux différentes étapes de 
liiviefamiliale et dans les domainesde lasanté physique et mentale, les relations dynamiques 
entre ces personnes, ainsi qu'entre lafamille et son environnement matériel et social. Lasante 
c'une famille n'est pas seulement la somme de la santé de chacun de ses membres. Le 
paradoxe de cette situation est que ces approches de mieuxen mieux identifiées vontde paire 
avec une révolution sociale où les individus, dans une même famille, et les familles, dans une 
même communauté, sont de plus en plus isoles : les solutions aux difficultés des personnes 
deviennent difficiles à trouver et à maintenir. La santé familiale et communautaire que l'on 
apprbhende bien comme concept, est d'application plus difficile encore quand il s'agit de 
populations immigrées. II faut savoir s'adapter aux cultures spécifiques et ne pas vouloir 
iritmduire à tout prix nos références. C'est dire l'encouragement qu'il faut apporter aux 
associations, non seulement celles qui gèrent des établissements et des services car elles 
ranforcent les liens du tissu social par r'intermédiaire de leur réseau de bénévoles, mais aussi 
les associations de parents qui s'entraident et trouvent des solutions originales et les autres 
associations qui étoffent le réseau social. If faut valoriser les ressources humaines. 

4, Quelques pistes de réflexions 

Ce ne sont pas des solutions mais plutdt des modèles de réflexions pour résoudre les 
contradictions évoquées. 

Les centres d'action médico-sociale précoce (CAMS" 

Cet exemple est une bonne modélisation de ce que peut être une structure pouvant gérer 
les contradictions d'une prise en charge globale. C'est à la fois un lieu d'échange inter- 
irstitutionnel et de soins où la famille est constamment présente : elle y est accompagnée, 
soutenue, valorisée, elle peut y évoluer à son rythme. Les CAMSP sont à lafois des structures 
d'accompagnement et de soins qui interviennent aussi bien A domicile qu'en institution ; ils 
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La pface des institutions pour I'intégration dans le monde du travail 

II faut éduquer un enfant pour développer jusqu'à l'adolescence incluse, les potentialités 
q  il a en lui. II faut l'aider à se passer de sa famille jusqu'à l'âge où les jeunes aspirent à se 
dibarrasser de cette famille qu'ils ont la chance d'avoir eue. La mise au travail fait partie de 
cos objectifs. La loi d'orientation du 30 juin 1975 en faveur des personnes handicapées parle 
ben d'une politique globale et permet de répondre Li l'ensemble des besoins. Les annexes 
XXIV et XXlVter permettent aux établissements de modifier leur politique éducative à cet 
égard. Mais les structures de travail protégé font appel a des textes et des financements 
d:fférents rendant difficile, suivant les endroits, une politique cohérente des éducateurs. Les 
prises en charge sont orientées plus en fonction des possibilités de financement que des 
p~tentialités des individus. De plus dans le système actuel, plus un travailleur handicapé 
devient productif, moins il a de chance de s'insérer socialement. En effet il se voit alors retirer 
I'iillocation adulte handicapé (AAH) qui de ce fait entraîne la perte de l'allocation logement. 
Clette situation induit un dysfonctionnement des Centres d'Aide par le Travail (certains CAT 
emploient jusqu'à dix pour cent de polyhandicapés) car les travailleurs handicapés n'ont pas 
iritérêt à progresser. C'est pourquoi, comme exemple de modélisation, le projet des 
ékblissements de la région Provence-Côte d'Azur est intéressant, car leur démarche essaye 
de prendre en compte la contradiction de mesures élaborées dans des contextes différents 
et qui entraînent, sur le terrain, des non-sens. Ce projet consiste à rassembler les structures 
existantes : ateliers protégés, foyers occupationnels, centres d'aide par le travail dans une 
structure unique qui deviendrait «Centre de Travail Adapté,, avec des mesures financières 
appropriées. La population accueillie regrouperait des individus à potentialité différente 
engloberait toute personne qui ne peut, du fait de son handicap, intégrer le milieu ordinaire. 
P.insi les orientations n'auraient plus de caractère définitif. Les va-et-vient entre les sections 
seraient plus faciles, permettant au jeune, suivant son état, de fournir un effort plus ou moins 
irnportant sans être pour autant pénalisé, tant financièrement que socialement car continuant 
à bénéficier d'un logement stable et d'un environnement sécurisant. 

Les conséquences sur !a formation du médecin et des travailleurs sociaux 

Pour modifier les mentalités et lever les barriéres entre les professions, lors de la formation 
iriitiale, l'idéal serait de développer des enseignements communs à plusieurs catégories de 
personnels concernés : médecins, sages-femmes, puéricultrices, travailleurs sociaux, psy- 
ckologues, enseignants, personnel d'accueil de la petite enfance. Cet enseignement 
interdisciplinaire, dans le cadre de la formation continue, est déjà dispensé dans certaines 
facultés ; les catégories de professionnels bénéficientd'un enseignement commun, couronné 
par un diplôme spécifique. Ils peuvent ainsi évaluer les difficultés rencontrées dans leurs 
professions réciproques et les différentes approches possibles. 

L'optique de la prise en charge de l'enfant et de l'adolescent polyhandicapé à l'aube du 
21 ème siècle s'est donc considérablement modifiée et enrichie ces dernières années. II ne 
s'agit plus seulement de vouloir réduire les handicaps dus aux déficiences et aux incapacités 
mais bien de rechercher, de développer des compétences chez le sujet, sa famille, son 
environnement. Ces compétences ne peuvent manquer chez lui, même si elles paraissent 
minimes au départ, et ce malgré les contradictions de la Société. 
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Quel type de prise en charge pour l'enfant et I'ado- 
lescent polyhandicapé à l'aube du xxième siècle ? 

Dr, Henri Szliwowski* 

Au cours de ces journées, les orateurs successifs nous ont montré le long chemin parcouru 
par les professionnels, pour aborderet tenterde mawser les multiplesfacettesdu polyhandicap, 
en rechercher les causes et en découvrir certaines, puis tenterde les mettreen évidene avant 
la naissancedans unesortede prévention. Malgréces progrès incontestables, le polyhandicap 
n~ste pr4sent, très douioureux pour les famiffes dont les pr4.éoceupations premières sont 
c'inculquer leur enfant les notions minimum pour qu'il puisse s'insérer dans la société, 
cmuper une place reconnue et acceptée par tous. II convient donc de se poser la question 
c u type de prise en charge pour I'enfant et l'adolescent polyhandicapés à l'aube du XXlème 
s'&le. Les participants de cette Table Ronde, venus d'horizons différents, n'ont pas de 
rhponse univoque mais ont essayé, au travers de leur vécu et de leur expérience, de projeter 
cans l'avenir une sorte de défi, des lignes de force, des buts & atteindre, qu'il ne faut pas 
c ublier. 

Marie-Claude Fabre a retracf? avec lucidité et émotion le vécu du couple parental touché 
cans sa chair et dans ses espérances, découvrant progressivement leurs propres besoins et 
ceux de leur enfant, luttant avec intelligence pour obtenir une aide souvent peu elficace, ce 
cui les a entraînés 6i créer ce qui faisait totalement défaut et qu'ils estimaient nécessaire. 
Vivant le drame de Pintérieur, ils ont appris à connaître les nécessités, les caractéristiques et 
la nature même des échanges entre une personne polyhandiGapee et sa famille. Leur 
espérance est que parents et professionnels se reconnaissent partenaires d'un même projet$ 
ti~ttant ensemble pour une prise en charge adéquate et complète, mais susceptible de 
modi%cations en fonction des besoins de I'enfant. 

*Clinique de Neuroiogie Pédiatrique - Hôpital Érasme, Universite Libre de Bruxelles (Belgique) 
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Anne-Marie Asencio nous a informés des efforts réalisés au niveau départemental dans 
les Hauts-de-Seine, concrétisant la prise de conscience des pouvoirs publics par un 
recensement des besoins aboutissant à la mise en place de nouvelles structures en faveur 
de la petite enfance handicapée. Au travers de trois situations cliniques vécues, elle a niontré 
l'articulation et la complémentarité des différentes instances dans I'accompagnement d'en- 
fants qui vivent une situation de polyhandicapé. Miloud, Salima et Ali sont plus que des 
exemples, ils sont aussi des rappelsconstantsdes objectifs &atteindre, de i'absolue nécessité 
de I'accompagnement des familles et de l'individualisation de chaque situation. 

Josette Comaz nous a démontré que ces problèmes n'ont pas de frontière, qu'ils sont 
identiques en Suisse comme en France et en Belgique, que les situations rencontrées sont 
complexes, difficiles& résoudre etque leSfped3approche institutionnelledéveloppéen Suisse 
Romande permet d'augmenter l'autonomie en offrant un enseignement adapté aux enfants 
mentalement handicapés. 

Louis Kremp a mis en évidence les transformations sociologiques tout d'abord du concept 
santé puis des modèles familiaux qui sont toujours li6s à des problèmes économiques et de 
situation locale, pour nous proposer des modèles de réflexion pour la prise en charge globale 
du polyhandicapé et de sa famille. 

Intégrer ce que nous avons appris pendant ces journées constitue une nécessité avant de 
répondre à la question de la prise en charge que nous imaginons pour le polyhandicapé, pour 
que cette prise en charge tende à l'épanouissement de la personne polyhandicapée, tienne 
compte deses incapacités et de ses déficiences afin de réduire les handicaps qui en résultent. 
Ce but poursuivi impose des modifications de structures de la société mais aussi des 
mentalités des différents membres de la communauté, qu'ils soient profesçionnels, parents 
ou polyhandicapés. Nous devons avant tout apprendre &considérer le polyhandicapé comme 
un être à part entière avec ses besoins généraux tels que les soins de santé, mais aussi ses 
besoins plus spécifiques liés à sa situation comme l'incontinence ou les problèmes ortho- 
pédiques, etc ..., mais surtout avec des droits. 

Pour que la prise en charge soit optimale, il nous appartient de prendre en compte les 
différentes facettes du polyhandicap. Toutes les situations rencontrées sont uniques, nouvel- 
les, nécessitant des solutions les plus appropriées possibles, et jamais définitives. II n'y a donc 
pas de recette unique et parfaite. A l'aube du XXlème siècle, il nous appartiendra, face aux 
enfants et adolescents polyhandicapés, à leurs besoins, à leurs demandes et à leurs 
aspirations ainsi qu'à ceux de leurs familles de tenir notre attention créatrice toujours en éveil, 
pour découvrir les moyens de réaliser les espoirs exprimés. Lorsque parmi les solutions, nous 
prônons t'indépendance dans le cadre familial, lorsqu'elle est possible, celle-ci entraîne 
généralement une adaptation de l'habitation et devrait aussi inclure i'entretien du matériel 
nécessaire à cette autonomie du handicapé, non seulement pour l'aspect moteur mais aussi 
sensoriel (prothèse auditive par exemple). 

Les relations sociales sont indispensables, nous le savons, pour permettre l'éclosion des 
amitiés et satisfaire les besoins de communication ; elles nécessiteront éventuellement une 
aide orthophonique chez un enfant déficient auditif, ou encore la possibilité d'un moyen de 
transport adapté pour permettre l'expression de cette vie sociale, sous peine de ségrégation 
par isolement ou impossibilité d'accès. 

Un aspect souvent négligé, parce que difficile à aborder par les professionnels comme par 
la famille, est celui de la prise de conscience des besoins et des aspirations sexuels des 
adolescents qu'il ne faut ni occulter ni nier, et qui déhuchent inédtablement sur la nécessité 
d'une éducation sexuelle. 

Cintégration et fa prise en charge impliquent le maintien ou la création d'une scolarisation, 
ou encore l'acquisition d'une formation devant aboutir à l'utilisation des compétences du 
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polyhandicapé pour lui permettre l'accés &un emploi qui devrait être rétribué. Lacollaboration 
avec les parents est indispensable pour le choix d'une scolarité appropriée ou d'un 
apprentissage pour lesquels Penseignant(e) joue également un rôle de premier plan. 

A chaque moment, l'insertion dans la société doit se faire sans coupure avec le cadre 
Pdmilial qui doit garder son rôle affectif, protecteur. Les parents, les frères et soeurs doivent 
pouvoir participer à l'intégration, eux qui ont toujours le sentiment de ne pas faire assez, qui 
c~nnaissent bien I'enfant puisqu'ils sont tout le temps avec lui. La communication entre tous 
ceux qui participent au traitement dans la vie quotidienne est vitale. Analyser les effets et les 
conséquences de la présence d'un enfant polyhandicapé sur la vie familiale, parentale et la 
fratrie reste une préoccupation primordiale pour éviter les rejets, les jalousies, les séparations. 

Nous devrions nous pencher avec une certaine urgence sur I'impéfleuse nécessité de 
cr4er un enseignement, une formation ou favoriser des rencontres où les professionnels, les 
sssistants sociaux et tous ceux qui ont en charge les interventions pour les handicapés, 
pourront s'exprimer, répondre aux besoins des parents et les soutenir. L'accompagnement 
ces parents implique une grande disponibilité des professionnels qui doivent constituer un 
c,ntourageadéquat multidisciplinaire, particulièrement présent àcertains momentsde grande 
cngoisse comme lors d'une intervention chirurgicale par exemple. 

Au cours du temps, l'évolution de l'affection peut provoquer une modification de la prise en 
charge de I'enfant handicapé avec orientation vers un placement en institution. Le rôle du 
pédiatre eUou du neuropédiatre doit être souligné, car ils restent des partenaires des parents 
étt de I'enfant dans la surveillance et l'adaptation des programmes therapeutiques successifs 
ou complémentaires, en fonction des progrès réalisés, et de l'importance des soins 
rnédicochirurgicaux. 

Alors que les politiciens nous rendent conscients des coûts élevés du traitement médical 
rit de l'éducation de ces enfants, il nous appartient de rester attentifs pour que la prise en 
charge globale atteigne et maintienne le niveau d'excellence obtenu quelque part. 

Conscients de nos responsabilités et de nos engagements vis-à-vis des enfants 
polyhandicapés, de leur famille et de nous-mêmes, nous devons prévoir des réunions futures 
rrourtSvaluer les progrés réalisés, nous soumettre à lacritique pour savoir si nous avons réussi 

concrétiser les aspirations de tous et pour corriger nos erreurs. Dans cette voie, rien n'est 
jamais définitivement acquis. 
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