Mieux connaître le syndrome de Prader-Willi

Synthèse réalisée à la suite d’un questionnaire adressé à des enseignants ou éducateurs en charge d’enfants atteints du syndrome de Prader-Willi. 

Particularités du syndrome de Prader-Willi. 

· Variabilité des atteintes d’un individu à l’autre. Ceci est particulièrement vrai pour les difficultés d’apprentissage qui peuvent être moyennes à très légères. Si certains jeunes ont des difficultés dans les apprentissages de la lecture et de l’écriture, d’autres suivent un cycle scolaire normal. Il est donc important de ne pas orienter vers l’éducation spécialisée (où ils ne seront pas assez stimulés par rapport à leurs capacités) des enfants possédant un réel potentiel intellectuel et un désir évident d’apprendre.
· Les enfants souffrent à la naissance d’une hypotonie musculaire sévère, qui s’améliore, mais reste présente pendant toute l’enfance en l’absence de traitement par hormone de croissance. Cette faiblesse musculaire entraîne une certaine lenteur, des retards dans l’acquisition de la propreté et du langage et parfois des difficultés de motricité fine (par exemple, bien tenir un crayon en maternelle). Ces difficultés rendent très utile  un soutien en ergothérapie.
· Ces enfants ont besoin de moins de calories que les autres enfants pour ne pas prendre du poids. Les mécanismes de la satiété de leur cerveau fonctionnant mal, ils sont très attirés par la nourriture. Or, il est vital pour eux d’empêcher l’obésité de s’installer. Il faut en particulier éviter de développer chez eux le goût du gras et du sucré. Favoriser l’activité physique permet aussi de limiter la prise de poids. 
· Ils ont un seuil élevé de résistance à la douleur et se font facilement des bleus ou des écorchures. Ils sont généralement incapables de vomir. 

· Quelles que soient les capacités d’apprentissage des enfants, aussi élevé que soit leur QI, ils sont fragilisés par leurs difficultés à contrôler leurs émotions. Ce sont des enfants très sensibles. Un environnement inconsistant, conflictuel est pour eux source de grande anxiété et les empêche d’exprimer leurs réelles capacités. Il est important de connaître et de comprendre leur fonctionnement mental. 

· Des colères peuvent survenir, le plus souvent liées à un sentiment d’injustice ou de frustration (alimentaire ou autre : par exemple, difficultés de langage, difficultés motrices, etc.) De plus, ils ont tendance à se montrer têtus. 

· Ils sont demandeurs d’attention, ont tendance à répéter les mêmes questions, à de venir obsessionnels. 
· Ils ont plus encore que d’autres besoin d’être rassurés.

· Les difficultés d’apprentissage et les problèmes comportementaux sont indépendants les uns des autres.

Sur le plan scolaire, (en règle générale mais avec de grandes différences selon les enfants)

· La mémoire visuelle est meilleure que la mémoire auditive.

· La mémoire à court terme est moins bonne que la mémoire à long terme.

· Ils assimilent plus facilement les notions concrètes que les notions abstraites. 

· Ils sont assez rigides : pour eux, c’est « blanc ou noir ». 

· Ils sont lents et fatigables. Ils ont besoin de repos dans la journée. 

En conséquence :

· Il vaut mieux ne leur donner qu’une seule consigne à la fois. 

· La présenter quand c’est possible de façon visuelle et concrète. Pour l’apprentissage de la lecture, une méthode gestuelle (comme la méthode Borel-Maisonny, par exemple) est intéressante. 

· Si nécessaire, leur laisser plus de temps qu’aux autres pour terminer leur travail. Prévoir des tâches courtes suivies de temps de repos.

· Ne pas modifier trop souvent les consignes ; s’il est nécessaire de les modifier, le faire à l’avance et prévoir un temps d’adaptation.

· Et surtout, être cohérent dans ce qu’on leur demande, ce qui implique une collaboration entre tous les acteurs : familles, enseignants, autres intervenants (orthophoniste, psychomotricien, psychologue et médecin scolaire…)

Quelques conseils : 

· Donner un cadre précis et un rythme régulier ; les enfants ne comprennent pas la précipitation. Rester calme et attentif.

· Les encourager pour ce qu’ils font de bien, les valoriser, éviter les injustices, leur faire confiance afin d’éviter les frustrations. En cas de problème, détourner leur attention en leur proposant autre chose, essayer l’humour…

· Travailler en concertation avec la famille et les différents intervenants auprès de l’enfant (orthophoniste, par exemple). Un cahier peut servir de lien entre la famille, l’école et les autres intervenants. Il est utile que les parents ou la personne qui suit l’enfant sachent ce qui a été fait en classe et si possible revoient le soir avec l’enfant les points essentiels. 

· Si l’enfant se met en colère, ne pas discuter, c’est inutile ; il ne peut plus contrôler ses émotions. Une fois qu’il est calmé, reparler avec lui de son comportement à l’écart des autres, en écoutant ce qu’il a à dire. 

· Retourner les questions répétitives afin que l’enfant donne lui-même la réponse. 

· Leur confier des responsabilités à leur portée, les mettre en valeur chaque fois que c’est possible. Pour vous faire plaisir, ils ont des ressources insoupçonnées. 

· Utiliser au maximum la notion de contrat.
· Afin d’éviter les frustrations d’ordre alimentaire, expliquer à toute la classe des règles simples de diététique alimentaire, qui sont d’ailleurs bénéfiques pour tous. D’une façon générale, il est bon que les autres élèves soient au courant des difficultés de leur camarade et qu’ils soient encouragés à lui venir en aide. 

