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| existe des parcours de
vie dit-férents, chague
Eereor\ne ayant des
esoins, des aP+i+uo|es et
des désirs différents.

Ne pas se brider et oser
inventer des chemins
avec les personnes elles-
mémes.

Priviléﬂier le bonheur

| des personnes en co-
cohstruisant avec elles
chagque é+ape, en Posan’r
un reaard réaliste sur
leur comPéJrencec; et

leurs besoins.



| 'etat des
conhalssances

On I'a dit et répété : le syndrome de Prader-Willi est une
maladie trés complexe dont I’expression peut étre trés
variable selon les individus :

La déficience intellectuelle est en général modérée, les difficultés
d’apprentissage variables tout comme les difficultés de socialisation.
Il est donc impossible de définir des avenirs et des orientations types
pour les personnes avec le syndrome de Prader-Willi.

Leurs parcours individuels jusqu’a I'adolescence seront
trés divers et fonction des personnes et de leur histoire
personnelle et familiale.

La sortie du college est une étape tres difficile qu’ils
vivent en général assez mal.

lls prennent alors pleinement conscience de leur différence et de la
trés grande difficulté pour ne pas dire I'impossibilité a mener plus tard
une existence « comme tout le monde ». Bien souvent, ils entrent
dans les dispositifs spécialisés (IME, ...), dans le monde du handicap.
Et ils le vivent trés mal : «je n'aime pas la maladie de Prader-Willi».
C’est I'époque des révoltes, du passage a I'adolescence encore plus
difficile dans leur cas.

C’est aussi une période pendant laquelle il est trés difficile de trouver
les solutions d’accompagnement adapté (séjours tardifs dans I'IME
faute de trouver une place dans une structure pour adultes par
exemple).

Il est important de mener avec eux une évaluation de leurs
compétences et de leurs déficiences, afin de trouver des orientations
réalistes par rapport a leurs capacités qui sont souvent réelles, a leurs
désirs et a leurs fragilités.

A I'age adulte, on discutera de la mise en place d’une
curatelle ou d’une tutelle.

Quel que soit le parcours envisagé, il ne pourra se mettre en place
gue si la personne est accompagnée plus ou moins fortement.

On ne peut envisager actuellement de vie autonome.

Ce qui n’'empéche pas, a l'intérieur d’'un cadre bien posé€, des espaces
et des temps de réelle indépendance.

Il est essentiel dans cette période, de se faire accompagner et aider



(soutien psychologique) tout en sachant que la famille se trouve en
général assez seule dans sarecherche de solutions. On pourra trouver
une aide dans certaines MDPH et auprés du centre de référence.

En fin de croissance, il est important d’organiser avec le pédiatre
endocrinologue le suivi ultérieur, et de choisir ensemble le médecin
qui assurera le suivi et qui participera a la transition vers un service
adulte.

Il peut étre important de réévaluer le sommeil, le bilan hormonal et de
préparer une consultation gynécologique.



En raJrique :
quelgues
savolr-Faire

Priviegier le bonheur de
la personne aux ottentes
legitimes dune Famille

Quelles attentes peut-on avoir en tant que

parent ? Un parent a toujours des attentes pour ses
enfants, mais comment s’adapter a la situation de
handicap ?

Le meilleur conseil serait de réflechir par palier, ne pas vouloir
franchir trop vite des étapes car c’est la que le risque d'échec
est plus important (comme un parent qui souhaite a tout prix que
son enfant saute une classe et que I'enfant, qui se retrouve mis en
difficulté, avec des enfants plus ageés, le vit mal). Il est préférable
d’attendre que chaque étape soit consolidée avant de passer a la
suivante.

Le projet de vie doit étre adapté aux potentialités et aux souhaits de
la personne autant que possible. Mais attention, il y a souvent une
difficulté réelle pour ces personnes a penser concretement un projet
de vie, avec toutes les conséquences pratiques que cela entraine.

La famille craint souvent une orientation vers le milieu spécialisé
(IME, IMPro, ESAT, ...), alors que cet accompagnement dédié peut
étre bénéfique pour la personne.

Rien n’empéche d’envisager une solution mixte pour I’enfant
(accueil a temps partiel a I’école et dans un IME). Les
établissements spécialisés sont plus protecteurs que le milieu
ordinaire. Les enfants sont davantage protégés des harcélements,
moqueries ou rejets de la part des autres enfants. De plus, ce qui est
loin d’étre négligeable, ils ont une prise en charge globale qui est a
la fois scolaire, éducative, para médicale et médicale. Dans I'lME, il y
a des enseignants, des éducateurs, un kiné, une orthophoniste, une
ergothérapeute, une psychomotricienne, un éducateur sportif, des
psychologues, des psychiatres, un médecin rééducateur...

Y/



Le moment de la transition de la vie scolaire a la vie adulte
est souvent le moment le plus compliqué pour l'orientation des
personnes ayant un syndrome de Prader-Willi. Pour les personnes
elles-mémes, il s’agit du moment ou elles percoivent avec le plus de
force leur différence et qu’elles comprennent que leur vie ne sera pas
la méme que celle de leur entourage. Pour avancer dans l'orientation
a cet age, il faut attendre le bon moment pour informer et expliquer
la situation, pour accompagner les changements dans la structure. A
cet age, une vraie information est nécessaire, il s’agit d’étre dans la
Vérité.

Tout parcours de vie est jalonné de phases de progression et de
phases plus difficiles, qui nécessitent une adaptation de la structure,
de I'environnement de la personne et une réadaptation permanente.
Méme les échecs et les transgressions font partie du chemin et sont
discutés. lls ne remettent pas forcément tout le projet en cause, mais
font partie d’un processus qui amene a des ajustements permettant
des projets de plus en plus adaptés aux possibilités et limites de
chacun.

Il existe des étapes différentes, rien n’étant figé dans les besoins
d’'une personne. Il ne faut pas voir une difficulté comme un retour en
arriere. Leur état d’esprit peut varier en fonction du lieu de vie et de
I'age. Il s’agit d’'accompagner ces changements en y étant attentif.

Il est important de ne pas parler de «périodes d’essais»
mais de «visites du futur établissement ou de stage», pour
voir si I'intégration de la personne dans I’établissement
est possible, car le terme «d’essais» peut leur faire peur et
les destabiliser.

Ces «stages» doivent étre préparés avec les familles et avec les
établissemens d’accueil précédents, sinon c'est prendre le risque
gue la période d’'observation se déroule mal. Préparer c’est diffuser
I'information sur les bonnes pratiques d’accompagnement, les besoins
et les désirs de la personne, 'ensemble des savoir-faire acquis par la
famille et les professionnels de I'établissement précédent.

*



S’in+erroger et échanger avec
la personne sur la mise en
ploce dunhe protection Juridique

D’apres : Connaitre vos droits — Document Unapei :
www.unapei.org

Le passage a la majorit¢é d'une personne handicapée mentale
souléve une interrogation forte : cette personne, désormais majeure,
est-elle a méme d’assumer seule I'exercice de ses droits, sachant
gue l'autorité parentale a pris fin ? Dans la négative, une mesure de
protection juridique peut étre envisagée. Sa nature, son étendue ou
sa durée vont dépendre de la situation personnelle et du degré du
handicap de la personne a protéger.

C’est pourquoi le droit francais a créé trois régimes de protection :
la sauvegarde de justice, la curatelle et la tutelle. Compte tenu de
leur caractere attentatoire aux libertés fondamentales, les mesures
de protection émanent toujours (sauf cas particulier de la sauvegarde
par déclaration médicale) d’'une décision de justice prononcée par un
magistrat : le juge des tutelles.

Une mesure de protection est organisée au profit d’'une personne
majeure lorsqu’une altération de ses facultés mentales la met
dans l'impossibilité de pourvoir seule a ses intéréts, et que cette
altération est médicalement constatée. Les mesures de protection se
trouvent donc encadrées, d’'une part, par la constatation médicale de
I'altération des facultés mentales de la personne et, d’autre part, par
I'appréciation judiciaire de son besoin d’étre représentée ou assistee.

Si la constatation de [l'altération des facultés mentales est un
préalable obligatoire, elle n'est pas suffisante pour valider la décision
d’'une mesure de protection. En effet, le juge doit considérer que la
personne majeure ne peut pas pourvoir seule a ses intéréts, mais il
doit également vérifier gu’il n’existe pas de solutions alternatives a la
mise en place d’'une mesure de protection (par exemple : procuration
bancaire, désignation d'une personne de confiance, etc.), cette
derniére devant étre considérée comme I'ultime recours.

Destinée aux personnes qui n‘ont gu’'une altération provisoire de
leurs facultés, par exemple un état de coma causé par un accident, la
sauvegarde de justice est donc relativement peu appropriée pour les
personnes majeures handicapées mentales qui, elles, ont souvent
plus besoin d'une protection durable, voire définitive. Toutefois la



mise en place d’'une sauvegarde peut étre intéressante dans I'attente
du jugement d’'une tutelle ou d’'une curatelle.

s’adresse a une personne qui ne peut, de
maniere générale, agir seule et a besoin d’étre représentée dans les
actes de la vie civile. Nommé par le juge des tutelles, le tuteur doit
assurer tant la protection de la personne que celle de ses biens. Cette
mesure de protection juridique est ordonnée par le juge des tutelles et
consiste a désigner un tuteur chargeé de représenter la personne dans
I'ensemble de ses actes, en particulier la gestion de ses biens et de
ses revenus ainsi gue ses intéréts personnels. Toutefois, méme si la
personne est représentée, elle doit étre impérativement associée aux
décisions qui la concernent des lors que son état le permet. Le tuteur
doit régulierement rendre des comptes au juge des tutelles et, pour
certains actes graves, il doit étre autorisé a les effectuer par le juge
des tutelles. La mesure de tutelle ne prive plus systématiquement la
personne de son droit de vote mais la rend inéligible.

est destinée a protéger un majeur qui,
sans étre hors d’état d’agir par lui-méme, a besoin d’étre conseillé ou
controlé dans les actes de la vie civile. Cette mesure de protection
juridique est ordonnée par le juge des tutelles et consiste a désigner
un curateur chargé d’assister la personne dans I'ensemble de ses
actes et en particulier la gestion de ses biens et de ses revenus ainsi
que ses intéréts personnels. La personne conserve la possibilité
d’accomplir seule certains actes, d’autres devant ['étre avec
I'assistance du curateur. Cette mesure peut étre aménagée par le
juge des tutelles, soit allégée ou renforcée en fonction de I'état de la
personne. Par conséquent, le majeur sous curatelle exerce seul ses
droits des lors qu’il s’agit d’'un acte d’administration. En revanche,
pour les actes de disposition, I'assistance du curateur est requise
sous peine de nullité de I'acte. Toutefois, comme pour la tutelle, le
juge peut moduler I'étendue de la mesure soit en renforcant la mesure
de curatelle classique soit en I'allégeant. Comme le tuteur, le curateur
est nommeé par le juge des tutelles.

Afin de limiter les demandes de mise sous protection juridique
fantaisistes ou abusives, les personnes autorisées a saisir le juge
des tutelles d’'une demande de mise sous protection sont le majeur
a protéger lui-méme, ses ascendants, ses freres et sceurs et le
procureur de la République, mais aussi, depuis le ler janvier 2009,
les parents sans limitation de degré de parenté, les alliés ainsi que
les personnes entretenant avec le majeur des liens étroits et stables.



Privi\éaier le bonheur
de la personne
lors de |'orientation

' Nous pensions gquiil serait «bien» pour
notre Hlle quelle aile travailer en ESAT
pour se sentir comme tout le monde
avec un travail. Mais apres Plusieur'cs
difficultés rencontrées lors dessais
dactivités professionnelles, nous avons
compris gque le travail n'était ni une
Pr'ioriJré, hi une hécessité pour elle.
Suite a un 9+aae en CITL, nous avons vu
guele «s'éclatait> bien plus en faisant
du thedtre (ou elle excelle), de la video,
de la danse, du chant.. et nous avons
complé+emen+ chanﬂé glong= oPﬁque
d'orientation. Elle est dans ce CITL depuis
bientot dix ans et elle y est épanouie.’

Maman d’une jeune femme de 30 ans



Rechercher et identilier
les capacités, les points Forts

Il existe des parcours de vie trés différents d’'une personne a l'autre,
qui seront tous construits au regard des capacités et points forts
individuels.

Ne pas trop se brider en essayant de coller aux

schémas, mais essayer plutdt de penser a des projets

de vie adaptés, innovants et que I’'on peut réviser en
permanence en évitant d’avoir des attentes trop précises.

Nous ne parvenons souvent pas assez a voir les capacités de
ces personnes, or elles sont nombreuses : leur plaisir d’aider (des
personnes agees, des enfants), le bien-étre souvent ressenti avec
des animaux, etc.

C’est a partir de ses capacités qu’il faut régulierement
«évaluer» la situation de la personne pour adapter
I’laccompagnement et I’orientation.

Cette «évaluation» doit étre pluridisciplinaire, elle peut se faire dans
différents lieux de vie et de soin (partager par exemple la vision des
professionnels du secteur médico-social, des professionnels du
centre de référence, des parents, des enseignants etc.).

S’il n’y a aucune liberté pour I’'alimentation, pour le reste il
est possible de trouver des espaces de liberté dans lequel
ils exprimeront leurs capacités.

Chercher des pistes pour s’adapter, avoir un discours encourageant :
«tout le monde est différent, tu sais faire des choses que d’'autres ne
savent pas et inversement».

Le dialogue avec les personnes est indispensable ! Comme le
témoigne un directeur de foyer de vie, il s'agit de «construire les
projets de vie en essayant d’étre le plus effacé possible, a partir d’'un
dialogue avec eux, en les considérant comme des interlocuteurs
valables».

*



Trouver la bonne personne
pour échar\ger' sur ces
questions dorientation

et dautonomie

-~ - =
Chaque personne est unique!

Les questions d’autonomie et d’orientation se posent
généralement au moment de la transition du college, de la pré-
adolescence ou de I'adolescence. C’est le moment ou la personne
réalise plus fortement sa différence, le fait qu'elle aura une vie
plus compliquée que les autres. Il s’agit d’'une «2éme annonce de
diagnostic» pour les personnes elles-mémes cette fois-ci et non pas
pour les parents.

Cette période est souvent compliquée pour I'entourage mais aussi
pour les professionnels du secteur médico-social puisqu’il s’agit de
la transition entre un établissement «enfant» et un établissement
«adulte».

Il est important que cela ne soit pas forcément les parents qui
aident, expliquent ou proposent : le discours ne passe pas de
la méme fagon quand il vient du grand frere ou de la grande sceur,
d’'un ami de la famille, d’'un professionnel... Les tiers peuvent aider
les parents. L'accompagnement par un psychologue est également
fortement recommandé pour aider la personne a parler de ses
frustrations, de ses difficultés, de ses peines et joies.

Quel que soit l'interlocuteur, il faut construire avec les personnes :
cela les rassure et permet de diminuer I'angoisse. Ce qui est imposé
sera moins efficace que ce qui est accepté. Une fois le cadre de
I'éducation posé, on peut réévaluer dedans les espaces de liberté en
fonction des périodes de vie.

Une transition est difficile si :

Il N’y a pas eu d’anticipation et que I’orientation est trop tardive :
il est difficile pour une équipe s’occupant d’adultes et ne connaissant
pas le jeune d’avoir a mettre en place ce qui n’a pas été fait avant.

La personne est restée longtemps désocialisée faute de place ou
a cause de «sorties» d'établissements.

La personne souffre de probléemes psychiatriques : si aucune
transition de la prise en charge psychiatrique n’est prévue, cela peut
aboutir a des situations dramatiques.



Les équipes pédiatriques doivent donc préparer les relais dés la pré-
adolescence. Cette transition se passera bien si on prend en compte
les éléments suivants :

Faire un bilan neuropsychologique et/ou psychiatrique a la fin de
I'adolescence afin d’évaluer les compétences de la personne pour
mieux orienter les décisions de la MDPH

Récolter toutes les informations sur les compétences, les difficultés
et le comportement social

Anticiper des problemes avec des certificats médicals faits a temps
pour I'obtention des aides et une orientation MDPH réalisée a temps

Dialoguer avec tous les intervenants, y compris avoir des
interlocuteurs dans les MDPH

*

Distinguer autonomie et inolépenolance

Lors dune réunion pluridisciplinaire, educatrice réferente
hous Pré«;en’re et résume la vie dune nouvelle Pa+ien+e arrivée
la veile dans notre établissement : «Elle est autonome car elle
vit en aPPar+emen+ et surtout, elle conduit». Intéerieurement une
question me vient a I’eGPY'H' «oui, mais comment conduit-elle 2.

Je rencontre Melle E. quelques jours plus tard et lors dun entretien
elle m’explique guelle nutiise sa voiture gquune Fois par semaine
pour effectuer le méme trajet de 30 km (dller-retour domicile
personnel - domicile des Paren+<;). La voiture est toujours garée

au méme endroit et dons le sens du depart. Elle nutilise jomais

sa voiture pour se rendre a '/ESAT ou pour doutres sorties.

Quand je linterroge sur le Lait guelle puisse rencontrer un jour
des travaux ou bien une deéviation sur sa route, elle me répond
qu’il lui serait alors impossilale de se rendre chez ses Par'en+<;.



Ce Fait llustre assez bien la différence quil Faut Faire
entre la notion dautonomie et celle dindependance. Melle E. a
développé une independance Fonctionnelle, celle deffectuer
un +r‘aje+ précis et ceci est le résultat dun aPPr‘enJrissaae.

Quand on s'intéresse a la definition méme du mot autonomie,
on peut lire : Laculte de se determiner par soi méme, de
choisir, d’aa’lr‘ librement (se gouverner soi méme), mais aussi
independance psychique ou intellectuelle (etat de 'adolescent
qui s'afFranchit de toute tutelle et devient adulte).

L'autonomie c’est gérer ses dépendances.

On sait que les personnes porteuses du synclrome de
Proder-Wili ont un profil cogniti particulier et montrent des
difficutes dinitiation, de Plan%icaﬁor\, de choix, dadaptation et
de résolution de problemes, et quelles ont besoin de s'appuyer
sur un accompagnement pour gérer leurs dépendances
(dlimentation, gestion de largent’, hygiene, sante, loisirs ).

Pour certains, vivre en apparJremenJr n'est pas imposeilole, a
condition que soient mis en place des systemes de soutien
(tutelle, portoge de repas, aide ménagere, etc. .) et un cadre
bien défini, mais on ne peut envisager de vie autonome.

Par contre, développer des indépendances Fonctionnelles
en lien avec les capacités que l'on aura identibiées

et repérees Précisémen’r, et les envies, est un axe a
emprunter (comme le suivi de son budget, la gestion de
son linge, les déplacements ), cor les personnes avec le
9yndr‘ome de Prader-Wili sont capables a tous ageg de
Faire des apprentissages e, de plus, sont demandeurs.

- - - - - ]

Récit d’une ergothérapeute



LLa communication et la
tronsmission dinformations
entre les structures

est indiepenc:-alale |

- -

Il est important de bien communiquer avec les nouveaux
professionnels qui prennent en charge les personnes (passage
d’'IME a foyer par exemple, passage d’un suivi en service pédiatrie a
un suivi en service adulte) car les personnes ayant un syndrome de
Prader-Willi savent trés bien profiter du manque de connaissance des
autres sur leurs réelles capacités et profiter du manque de cohérence.

Ne pas hésiter a transmettre les bilans de sortie et d’entrée de tout
séjour (Hendaye, colonie de vacances...). Le centre de référence peut
étre de treés bon conseil a cette période clé de la transition enfant/
adulte.

Une rencontre entre les équipes médicales de pédiatrie et du
secteur adulte, une transmission d’un dossier d’orientation
complet entre les structures médico-sociales, et les familles
peuvent faciliter le changement d’établissement. La préparation
de l'intégration dans un nouvel établissement, aupres d’une nouvelle
nounou ou dans une nouvelle école est clé !

Il doit y avoir de la cohérence entre le nouvel et l'ancien
accompagnement, des outils communs pour que la personne ne soit
pas complétement destabilisée :

Organiser une vraie passation avec toutes les personnes
concernées par 'accompagnement passe et a venir

Transmettre tous les outils de communication (Makaton,
pictogrammes etc.) utilisés avec la personne, aux nouveaux
accompagnants

Transmettre les savoir-faire qui permettent de prendre en compte
la spécificité et la complexité des personnes atteinte du syndrome de
Prader-Willi pour un meilleur accompagnement

Faire venir I’'association Prader-Willi France dans I'établissement
si il y a besoin d’'une sensibilisation sur le syndrome de Prader-Willi.

*



Commur\iquer' entre ParenJrs et
Proﬁessionnels pour renforcer la
cohérence des accompagnements

" Une année hous sommes dllés en vacances
dans les Cévennes et notre flle a Fait avec
nous, comme toujours, des randonnées qui
arfois étaient méme un peu ardues. Le mois
suivant, elle est partie en séjour adaP'l'é dans
la Vanoise. Nous avions rempli out un dossier
et rencontre les organisateurs pour donner
toutes les infos. Moalgre cela, quelgues jours
apres son alépart nous avions un coup de
Al du directeur du séjour, nous demandant
si notre file pouvait marcher. Elle leur avait
expliqué que du Fait de son c;yndrome, il lui
était physiguement impossible de marcher

- - - - - ]

Maman d’une jeune femme de 37 ans

" Apres son séjour a Henalaye, son régime

ermettait un Iai’raae au déjeuner' et un
Eruﬁ ou diner (et Aoh les Z aux 2 repas).
Au début, i| Ny avait pas eu tronsmission
a ce sujet enzr'e les equipes de jour et
celle du Poyer et elle faisait elle-méme la
tronsmission de la maniere qui larrangeait
le mieux en fonction du menu du soir:

- - - - - ]

Maman d’une jeune femme de 37 ans
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Le parcours d'un jeune homme
de 33 ans ayant un synalrome
de Proder-Wili décrit par

le directeur dun Poyer'
d’héloeraemerﬁr médic o-social

M. C est né en 1980. Ses parents sont d’oriﬁine portugaise
et vivent alors dans un petit vilage de la Région Centre.

M. C entre a lécole de son vilage puis, au re ard de

ses difFficultes, integre un Institut Médico-Educatif (IME)
quelques années plus tard

Durant son enfance, le diagnosﬁc concernant le c;\/ndrome nest
pas poseé. La Famile en aura connadissance au cours de sa prise
en charge par IIME. M. C integre les apprentissages de base
sans 3ranc|e difficulte. Il parvient a lire, écrire et compter, ce
qui i permet de sintéresser ou monde qui lentoure En effet,
I s'intéressera tres vite a lactudlité et au sport en geneéral. |l
acquiert de bonnes connaissances notamment au hiveau du Footbal
et du tennis de table.

Suite a un stage dévaluation en Centre d'Aide par le Travai (ancien
hom des ESAT), M. C y est admis en 1999 a lage de 19 ans. La
valeur travail est une notion trés importante chez ce jeune homme
deésireux de « ogner sa vie » comme il le dit regqulierement.
Son admission ou Centre dAide por le Travail est assortie dun
hébergement en Poyer colectif accueilant ou total 22 residants.

M. C est affecté des son arrivee a des travaux de meénage. |l
est détacheé avec 5 autres travadileurs handicapés au sein c?ur\e
entreprise pour y effectuer des toches de nettoyage et de



laala\/age. L'équipe quil integre est encadree par une monitrice
datelier chargee de distribuer les opérations a effectuer et den
verifier la qualite de la réadlisation.

Tres vite, M. C Fait preuve dune réelle odaptation. son travail
est Fait correctement tant du point de vue du rythme que de la
qualité. Il integre rapidement les consignes qui lui sont donnees et
Pogséde dexcelents reperes dans le temps et lespace. Chaque
année, la monitrice datelier dresse un bilon des compétences de
M. C lors dune réunion dite de synthese. A chaque bilan, on note un
reel investissement dans le travail. Le seul bémol réside au niveau
du comportement de M. C qui rencontre parfois des difficultes
relationnelles avec ses coHéguee. I veut absolument Faire plaisir
a la monitrice et se montre tres Pr‘oche dele. En revanche, i
naccepte pos toujours que ses collegues aient une Facon partois
differente de procéder dans la rédisation des taches. Durant
la Période ot M. C +ravdile au sein de cette équipe déetachee en
entreprise il est assidu et volontaire.

Lorsque lentreprise dans laguelle M. C intervenait avec ses
colléaues a ferme, une r‘éor‘aanisaﬁon s'est opérée au niveau de
IESAT et M. C a Fait le choix de venir travdiler en atelier de
sous-traitance ol des taches de conditionnement et de montages
simples étaient proposées pour le comp+e de Pe+i+es et moyennes
en’rreprises du bassin économique environnant. M. C a également
Fait preuve dune grande adaptation devenant performont et

olyvalen+ sur toutes les taches de cet atelier. Tres r‘igour‘eux
et Rable, il lui avait eté proposeé lacces a des postes de contréle
de la production M. C sachant compter, il était en capocité de
tenir un cahier de suivi des opérations. |l travailait debout quand
les taches le nécessitaient et en position assise pour dautres
types de travoux |l etait assidu et ne ressentait pas de phénomene
de Paﬁgue. I a méme éte detaché seul en entreprise pour des
travaux de conditionnement. Du point de wue du comportement,
on constatait assez réauliéremerﬁ des Pe+i+es tensions avec ses
collegues mais M. C était r‘écepﬂ? a la parole de lencadrement. Il
rencontrait de temps a autres lo psychologue de letablissement et
consultait une Fois par mois un Psychla’rr‘e en libéral.

Au ?oyer dheébergement, léquipe ne parvenadit pas a oider M. C
a réeguler son oids qui he cessait ol’augmerﬂ-er. I Faut signaler
que M. C benékiciait dun repas hZEocalorique sur cohseils dune
dieteticienne. Les observations effFectuées au niveau du Poyer‘
he Faisaient pos etat dune ﬁr-ande consommation de hourriture
Pendarﬁ les repas mais les chapardaﬂes étaient réguliers et M. C



envoyait regqulierement des collegues acheter des Friondises au
supermarché le Plus Pr'oche.

Au Rl du temps, la situation de M. C s'est quelque peu compliquée
ou traval. En effet nous avons constate des Phénoménes
dendormissement de plus en plus réguiers. M. C ne parvenait
plus & travailer debout, il lui était nécessaire davoir un poste
stable en Posiﬁon assise. Nous Pensions que cette —Pa-l'iﬁue était
due a un rythme de travail trop soutenu ou a des symptomes
Préma+uré9 dune avanceée en i?e comme onh le constate chez les
personnes hondicapées. Lors de la réunion de projet individuel i
a été proposé a M. C de ne travailer qu'a mi—+emp9. Le mi—+emp9
libéré chague apres midi devait permettre a M. C de se reposer
au Pox/er' d’hébergemerﬂ-. Linstouration de ce mi-temps a eu des
effets bénefiques pendant guelgques temps puis la atique s'est
peu a peu réinstallée et le mangue de motivation pour le +ravail
était gr‘andi«;sarﬁ.

Les éducateurs du Poyer d‘héberﬁemerﬂr ont interroge le meédecin
jénéralie-fe sur cette PaH@ue et il a proposé a M. C delfectuer

es examens meédicaux ou hiveau de la qudiité de son sommeil
Le diaﬁnosﬁc a révéle d’imPor‘JranJrs troubles du sommeil lies a
des états dapnee. Un appareilage est instaurée ofin dameéliorer le
conkort de M. C. Un partenariat avec les services du SSIAD de
notre secteur a eté mis en place dons le but doider M. C pour
sa toiette. Une aide—soignarﬁe interviendra donc chaque soir pour
la douche.

En 201, M. C exprime de plus en plus ses difficutes au
travail. Les taches proposées linteressent de moins en
moins et il aspire a decouvrir des activités de loisirs et
de culture. ses deplacements sont rendus difficiles du
Fait de son Poids. Apres concertation entre les membres
de Iequipe pluridisciplinaire (moniteur datelier, eéducateur,
meédecin) nous proposons a M. C une orientation en P‘oyer
d'Accueil Médicalise. Nous expliquons dlors a M. C que cet
établissement située a 500 metres de son lieu de vie actuel
lui permettra de s'épanouir dans un cadre educatit et
medical dont il semble avoir besoin.



M. C est admis début 2012 au Poyer daccuel médicalise. M. C et
sa famile odnerent rapidement a ce changement dorientation. |l
sinstalle dans un pavillon ou vivent G autres résidonts. Léquipe est
constituée de persotnels éducatifs et soignants. || rencontrera
le medecin aénér'alis’re une Fois tous les quinze Jour-s. Daons cet
établissement, les matinées sont consacrées aux tolettes, a la
rédlisation de petites taches menageres dans la chambre du reésidant
et aux divers accompagnements meédicaux hécessaires. Les apres-
midi sont dédiees a des activités diverses et variées encodrées
par le personnel educatif que ce soit au sein de léetablissement
ou a lextérieur. Tres rapidement M. C Fait lacquisition dun vélo
d’appar+emen+ et Iutlise guotidiennement. Les chapardages de
hourriture sont encore présents mais moins nombreux et ny a
aucun apport de hourriture par les autres résidants. M. C enregierre
une perte de poids ?niﬁcaﬁve et laccueil régdier o Hendaye epuis
quelgues années est dune 3r'ancle importance pour M. C. Une jour'r\ée
par semaine, il se rend a des activités proposées par une clinique
spécialisée en Psycho‘rhérapie institutionnelle. C'est dans cette méme
clinigue que M. C est suivi par un médecin psychiatre.

Dans la situation de M. C, les diffeérents interlocuteurs ont été -

La Famile de M. C qui hous a Lait confiance depuis larrivée de
leur fls en CAT,

La MDPH pour les orientations vers les differentes structures
des lenfance,

L'ESAT pour la mise en situation de travail de M. C,

Le ?oyer d’hélaeraemen’r pour laccuel de M. C durant sa
Période dactivite,

Le SSIAD pour laide 4 la toilette,

Le medecin generdliste, le médecin psychiatre et la dieteticienne,
L'hopital dHendaye pour laccuel séquentiel

Le Poyer‘ daccuel medicalise.

La situation de M. C a Fait I objet dune constante interrogation de
la part des differents Proﬁes;ionmele qui font accompagne et qui
I’ac;compaﬂnen’r ace jour.

I ne Faut pas considérer nhon plus que
linclusion dune personne avec le syndrome de Prader-Willi passe
nécessairement par une situation Proﬁessionnelle et lorsqu’il y a



impossibilite cl’in’régrer un travai, il ne Faut pas vivre la réorientation
vers un autre service médico-social comme un échec mais bien
comme une étape supplementaire adap+ée oux modifications du
parcours de vie.

Pour certains, iI sera primordial daccéder a une situation
professionnelle méme au sein dune structure de travail protége,
pour dautres, lintégration dune institution de J?/Pe Poyer de vie ou
?oyer‘ daccueil medicdlise sera une réponse adaptee. Il convient de
s'interroger de Facon permanente sur les passereles permettaont
dapporter des solutions a des moments clé de Ihistoire de la
personne de facon a dborder les transitions plus sereinement.
I Faut aussi associer les aidants quils soient Familioux, amicoux..
dans le but dassurer une cohérence dans laccompagnement de
la personne.



La diffculte du

POY'COUY'G

Reécit des parents d'un
jeune homme de 7 ans

Notre fls Maxime, 17 ans, est actuelement accueili dans un IMPro,
en internat de semaine. Nous sommes tres satisfaits de cette
situation. Mais le parcours a été difficie pour en arriver 1o et
hous souhaitons Faire part de notre histoire.

un bonheur retrouvé

L'IME accueillait Maxime depuis le mois de septembre 200. Lorsque
la directrice lui a confirmé, en juin 20l, gquelle avait une Place pour
lui, hous avons vu hotre garcon retrouver le sourire, et ce Fut le
debut dune période de borheur qui se poursiit jusqua ce jour. De
plus letablissement est situé dans notre département et assure le
transport, du domicile & létablissement.

Une premiere tentative dinternat réussie, mais qui ne dure
qu’un an

Lorsque Maxime a 12 ans, lage de quitter IIME ou il est resté pendant
G ans, hous demandons un internat. Ne +rouvant pas de structure
dons notre département (78), nous acceptons une place dans
un IMPro a 30 kiometres de notre domicie. La directrice nous
previent de deux difficuités, 1) le trajet est a notre charge et 2)
aucun enkant Prader-Wili na jusgue 1a integre son etablissement. La
remiére onnée tout se passe bien mais au cours de la deuxieme
annee, les dibficultes sont telles que notre Fils est renvoye

Maxime a dlors 13 ans et demi, et les coleres sont tres impor"ranJres
avec des troubles du comportement. Une spirale infFernale sinstdlle.
Le sentiment de rejet, suite a son renvoi le met dans un état de
Forte deépression La prescription dun antidépresseur le desinhibe
et les ges+es sont encore plus incohérents et viclents. La prise
de conscience de son handicap, de sa diffFerence vis a vis de ses
Freres le Per+ur'lae beaucoup.
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Le sentiment de culpabiite suite a des gestes blessants a l’égarcl
de personnes de son entourage accentue son mal étre..

Plus il est mal moraement => Plu9 il est violent => Plus il est reje‘ré
=> Plus il souffre

Toute la Famile vit dlors une période de ﬂrande souffraonce. E+
l’équipe qui a Pr‘is en char‘ﬁe Maxime se sent mise en échec.

Suiteaurenvoidenotrefils, nous partonsenguéteduneautrestructure.
La MDPH est sadisie. Nous contactons GO établissements, toujours
la méme réponse: pas de place ! Nous élargissons hos recherches
hors département (78), et la nous découvrons des Frontieres.
«Non, madame, vous comprenez. priorite oux enfants de notre
departement l>  Aides par lassistante socidle du CMP qui suit
Maxime, un espoir renait. Un IMPro hors département (dans le 27)
propose un accuel de trois nuits par semaine. Mais a la lecture
du rapport du Péclopeychicﬁre de 1IME joint ou dossier MDPH, i
aPParaH impos«;ible de l’accep+er. Notre surprise est vive lorsque
nous prenons connaissance des écrits du Pédopsychiahfe tres
néﬂa-HPs au sujet de Maxime qualifié «denfant ingérable.

Un cohcours heureux de circonstances (avec laide de léquipe
du CMP, et un changement de direction a IME) nous permet de
trouver enfin une place.

Lorsque notre fis a présente une depression, avec tentative de
suicide, et +roubles séveres du comportement, une hospitalisation
était nécessaire. Malgreé le souhait de notre gargon, nous nous
sommes heurtés a un refus par manhque de Place‘

Mere de Maxime et médecin |ai pu constater les effets des
traitements proposés a mon enfant -

> les anxiolytiques ont eu des effets paradoxoux: c'est a
dire un effet inverse a celui attendu - au lieu détre Plus il
est mal moralement => Plus il est violent => Plus il est r‘eje+é
=> plus Il soufFre

> cdmé notre garcon était plus énervé.

> lantidépresseur, dont lefficacité chez les enfants de



moins de 15 ans na pas été déemontree et qui risque de
désinhiber a entrdiné chez notre fls un comportement
ehcore Plu; exubérant.

> les neuroleptiques ont eu un effet intéressant sur
lanxieté maois avec somnolence, augmen’raﬂon de I’aPPé+i+ et

prise de Poicls !

> pour Finir un regulateur de humeur a eu des effets
bénefigues dans le cas de Maxime : moins de lésion de
grattage, réduction des pulsions « boulimiques»: notre fils
a recohnu avoir moins envie de manger, et nous avons
constaté un apaisement. Cependant des ?laloulaﬁone, plus que
des hallucinations, sont apparues ou debut du traitement, ce
qui a hécessité une réduction des doses.

Apres les difficultés rencontrées avec linternat dans la premiére
structure, les actions menées sont -

> soutenir notre enfont sur le Plan Psychologialue avec
Poursui’re d'un suivi au CMP avec Ps\/chia’rrie et Psycho\ogue,
de PréPérence en entretien individuel.

> Priviléaier des activités de loisirs, spor+ +++ en Famile
ou en centre daccuei adaP+é, dessin, peinture (Formidable
moyen d’expr‘ession) , activités manuelles.

> maintenir le contact régulier avec équipe éducative et
rassurer en cas de crise.

> encourager et soutenir le Proﬁes;iomnali«;me de la
direction et des encadrants.

> inFormer des gpécil:icﬁés du syr\drome, notamment avec
les brochures de Prader-Wili France.

> developper l'autonomie de notre fls tout en Favorisant le
respect dautrui et de lentourage.

> ecouter et Favoriser lexpression de lenfant lors des
réunions parents/institution. Et obtenir son consentement
lors des decisions qui impactent son projet individualisé.

> l_'in+éar'a+ion réussie en internat Perme+ a Maxime un
meilleur épanouigsemem et a sa Famile une Plus gr‘ande
disponibiité. Cependant cet équlibre reste Praﬁﬂe et
nécessite une poursuite de la viglance
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L_a transition de l'enfance

a l'aae adulte

Recit du pere duh jeune
homme de 21 ans

Eh ce qui cohcerne le eys’réme scolaire (pour' notre par"r
scolarisation dans un établissement cla;«;ique), la maternelle s'est
lobalement bien passée (bien quétant déf\ mis a lécart en raison
ge son surpoids et de son incapacité a faire hombre dactivites).
Des le début du primaire, les autres enfants lont clairement mis
a lecart. Notre Fls était Pour+an+ tres ouvert oux autres et
tres cdme. Si la maitresse Pouvai+ aclap+er' le travail pour i,
a aucun moment, lors de la scolarite, les en«;eianan’r«; nont su
cerner sa soukfrance Face a lexclusion et expliquer aux autres
la difference.

Au conéﬁe, le Prololéme s'est aggravé hettement. Notre enfant etant
de plus en plus conscient du Fosse qui se creusait. Limplication des
enseignants Fut tres hétérogene Moalgre des reunions regulieres
de Iéquipe Péclagoaique avec le médecin scolaire et le rélerent
académique qui se sont renseignés sur le syndr'ome et étaient
tres a lécoute, notre fls a commence a étre vioent en 5eme
et surtout en 4eme. Nous avons +oujour'9 été encouragés par
ses differents professeurs a le ldisser dans le systeme scolaire
classigue. lls mentionhaient quil en avait la capacite, quil Progressaﬁ
a son rythme et que c'etait positit pour lui

Parallelement le soutien de son endocrinologue, depuis le debut et
tout au long de son parcours a éte notre bouée de salut.

Notre fis est sorti du eye’réme scolaire apres violence sur son
EVS. La MDPH nous a orienté vers un IME, mais notre enfaont
était déja trop en soubfronce. Bien gque nous ayons clairement
présente le syndrome et les débordements de notre Fis, il na pu
rester quune journée et demi



un suivi Psychia+rique est adlors mis en Place au Centre Médico
Psychologique pour Adolescents et Jeunes Adultes (CASAJIA). I
se retrouve avec des jeunes de son age, en difficuité, ce qui a
provoqué de houvelles crises.

Restant a la maison pendant plus de 18 mois, notre fls a ete
completement désocidlisé. Les crises de vioence nont Fait
qu’empirer pour en arvriver a I’hospPraIisaﬁon en P«;ychia’rrie Penclan+
3 mois.

En conclusion : apres un parcours dif-ficile qui cependan-l' a permis
a notre enfant daccéder a certaines conndissances (lire, écrire,
compter, .), il apparait que le milieu scoldire s'adapte difficilement
a la difFference.

> lassociation PWF,

> I’endocr'inoloaue qui le suit depuis 14 ans et connait tres
bien le 9yndrome,

> un Psychiai-re en lien avec la MDPH.

Auvjourdhui notre fils est en hopital de jour psychiatrique. Le
psychiatre ne connaissait pas le syndrome mais a accepte de
travailer avec l’enciocrinologue qui suit hotre His. Pendant 3 mois,
l’endocrinoloaue sest deplace toutes les semaines durant son
hospi+alic;-a+ion.

Notre fls retrouve progressivement un équilibre de vie. i a une
activite réguliere dans un centre équestre qui le connait bien et
I’aPPrécie, ce qui lui redonhe confionce en lui et en ses caPaciJrés‘

A lodolescence, puis a lage adulte, a '«admiration> quil voue a son
Frere et sa sceur 9’ajou+e +oujours l’incompréhension de ne pos
avoir les mémes caPacH-é; et la méme vie socidle alu’eux.
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Pour aller P\us

> Les Cahiers d’Orphanet
Aides et prestations sociales
www.orphanet.net

> Publications de 'UNAPEI
Livret « Votre enfant est différent »
www.unapei.org

loin



27/



Avec le soutien de la
Caisse nationale de
solidarité pour lautonomie

‘ CNSA

GEPSo

GROUPE NATIONAL des ETABLISSEMENTS
PUBLICS SOCIAUX et MEDICO-SOCIAUX

() ¢
. o( )( (] o
) 1
assunarome . Prader-Willi
Prader-Willi France

www.prader-willi.fr
www.guide-prader-willi.fr

Edition Mars 2014




