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m Partie 1 - Le syndrome vécu
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Le comportement alimentaire : acte social, enjeu vital
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Le syndrome vécu v

KX
Prader-Willi
France

une anomalie génétique
une histoire singuliere
regard des parents
frustrations, d'interdits
anxiété

Et .... un besoin immédiat et constant d'étre aimé
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complexe, dysharmonique,
comportements trés souvent déroutants
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Le syndrome de Prader-Willi
Maladie génétique rare Zrm

France

complexité
variabilité individuelle d'expression du phénotype

m Pas de traitement spécifique actuellement
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Le syndrome de Prader-Willi
Touche 1NN/20 000

& &
raral
Prader-Willi
Aujourd'hui >diagnostic génétique a 18 jours de vie Fance

Genes de cette région soumis a une empreinte génomique parentale
- dans le SPW, l'alléle maternel est silencieux, seul l'allele paternel s'exprime
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Le syndrome de Prader-Willi

Développement (1) P

m Naissance, un « bébé sans mode d'emploi »

- difficulté du lien (nourricier, attachement)
- accompagnement précoce et pluridisciplinaire

m Petite enfance



Le syndrome de Prader-Willi

Développement (2) P

m Age scolaire

m Adolescence, dge adulte : périodes critiques, périodes de transitions
trop souvent mal préparées
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> premieéres « crises »
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C'est une maladie avec des
troubles somatiques spécifiques ="

=

Les genes concernés s'expriment au niveau de I'hypothalamus
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Les lésions de grattage

Prader-Willi
France

risques d'aggravation (surinfection, érysipele)
Que faire ?? pas de surcharge émotionnelle, rester « Iéger »
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Pour en savoir plus ...

%
Site de Prader-Willi France i

= Guide de pratiques partagées pour I'accompagnement au
quotidien de personnes avec le SPW

m Le syndrome de Prader-Willi (SPW) - Quelques données
médicales
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Maladie complexe, accompagnement

—
complexe K >¢

Prader-Willi

- mise en difficulté des accompagnants "
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A l'origine, un probleme ok

Phys i OIOgi que Prader-Will

m Seuil de satiété
m Etat de satiété

conduite addictive
= Comportement compulsif

o métabolisme basal
N 30% en moyenne

hyperphagie  obésité morbide
9
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Le comportement alimentaire

Prader-Willi
France

o quéte permanente

m « Détournement »

o nourriture « atypique », PICA
m Stratégies tres élaborées
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m Utilisation opportuniste

m Pas d'apprentissage du contrale alimentaire (ETP pour
familles, institutions)
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« > >
Assurer pour rassurer 5%

Assurer le repas, |'environnement Py

m Pas de doutes, pas d'espoirs, pas de déceptions

= Protéger de toute « impulsion »

= "Alléger |'assiette”

m Pas d'exclusion des moments festifs
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s Eviter toute tentation directe ou indirecte
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Quelques réponses aux probléemes de  feom

rala

comportement alimentaire Prader i
o menu adapté
|
o projet d'équilibre nutritionnel cohérent
[
¥ argent sur soi ou a proximité
|
o inactivité
= Importance +++ activité physique journaliere
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m Pesée réquliére Recommandations du Plan Obésité
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SPW et régulation centrale .
de la prise alimentaire Cats.

Prader-Willi
France

AU niveau corti
= self contrble

ecompense
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m Partie 2 - Troubles du comportement et trouble du
comportement alimentaire .. Un cocktail explosif !
- Les troubles du développement
- Comment accompagner les personnes avec le SPW
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Le SPW,
Troubles du comportement et
Trouble du comportement alimentaire ...
Un cocktail explosif




Le SPW = troubles du =

Prader-Willi

développement

fixation, blocage de chaque domaine
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dysharmonie

absence de lien
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C'est une adulte ou un enfant ?



Troubles cognitifs (1) %

Prader-Willi
France

Sans doute liée a
leurs premieres années de vie qui vont conditionner leur
devenir

Mais, niveaux d'intégration sociale

- Possibilités d'apprentissage déficitaires
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Troubles cognitifs (2) e
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Comportements cognitifs e

«particuliers» SEEET

o Temps
dans l'espace

m Difficultés de maintien de I'attention

N mémoire de travail > mémoire a court terme

m Bonne mémoire visuelle
instructions verbales et visuelles

= Désorganisation visuo-spatiale
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O souci du détail
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Troubles des emotions et de
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exprimer leurs émotions ressentir
pas ou peu d'ajustement

Et pourtant, grande sensibilité a la tonalité affective de leur
entourage

Désinhibition émotionnelle,
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Labilité

1 Ils « existent » au travers de notre regard : estime de soi ??
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Difficultés de la vie affective

Prader-Willi
France
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Place des reseaux sociaux

Prader-Willi
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tres grande vulnérabilité
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Troubles du comportement

SOCiGI (1 ) PraFdrg:']-élgilli

= Pragmatique
m Théorie de I'esprit

m Troubles de la pensée et de I'adaptation
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Troubles du comportement

SOC iCll (2) PraF?lgrr]-élgilh

= Démunis
—~>pas de plans B
o mettre en ceuvre les stratégies
o utiliser spontanément ses connaissances

- besoin d'étre accompagné dans des actes simples

Et pourtant,



Troubles du comportement

social (3) Pt

- préférence pour une relations duelle

vision égocentrée

&=
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: invention d’un univers
satisfaisant et pris pour du réel
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Comment accompagner les )

personnes avec le SPW ? Dceral

cadre rassurant et
contenant

> Cohérence et dialogue entre tous
les acteurs et avec la personne
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Que faire lors de o

Prader-Willi

transgression des regles

rupture du contrat

manifestation de toute puissance

Q_2018

q—
)
Qo
=
w
w
=
a

ne pas hégocier
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Un cadre, des espaces de

e
libertée, des autonomies ... Prager il

m Cadre indispensable a foute vie en société et implicite

m Poser un cadre ouvre des espaces de liberté

o rappeler et expliciter

o une souplesse nécessaire pour
ne pas etre pesant
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France

m Partie 3 - Les comportements-problemes
Les comportements-problemes, les « crises »
Les troubles psychiatriques, les « crises » aigués
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Pour conclure : projet de vie et accompagnement
institutionnel

Changer notre regard, penser notre et leur futur
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Les comportements problemes

Prader-Willi
France

. des passages a | ‘acte, réactionnels,

m Facteurs d'exclusion

m Facteurs de rupture de la continuité du parcours
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Comprendre |'origine des

« Cr'ises >» ?? PraFc:aerr]-éle\elilli

Q_2018

4
I
Q
=
w
w
=
a

\
Frustration +++ Crise en
Situation inconnue ou réaction | =
imprévue
Angoisse A

S aiblesse de
Déficits \ F )
" I'expression et de la
cognitifs SO :
communication sociale

Déficits
d'adaptation sociale



Des troubles du comportement qui

ne viennent jamais de nulle part %

rance

m Révolte

m Evenements de la vie

Q_2018

q—
)
Qo
=
w
w
=
a



Que faire pendant et apres

—
|
Ies « Crises » Prader-Will

m Pendant la crise, la personne est hors de contréle.

L'isoler

m Apres la crise,

m Au calme,
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reposer le cadre, (le
contrat fait tiers) ne pas négocier
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Les troubles psychiatriques

Prader-Willi

Les crises aigues (1)

o pas de maladies mentales
répertoriées

o troubles anxieux, des
troubles de I'humeur, des froubles tres pr'oches o[ X5
troubles autistiques, des symptomes psychotiques, des
décompensations psychiatriques
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Les troubles psychiatriques

Prader-Willi

Les crises aigues (2)

Organisation de tableaux cliniques en strates.
m Strate 1

m Strate 2

o s

m Strate 3



Les troubles psychiatriques ===

Prader-Willi

Les crises aigués (3)

= Vulnérabilité aux troubles psychiatriques
m Apparition souvent brutale entre 14 et 21 ans

m I| est tres important de bien les diagnostiquer

Sensibilité particuliere aux médicaments
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Pour conclure : projet de vie et

accompagnement institutionnel sl

Wﬁalogue essentiel parents-professionnels a construire
i

e a se connditre et a batir une confiance réciproque

’ . [} . ’
Agir sur l'enviro t, un bras de fer est vouée
a ?’échec R

,m Rechercher des autonomies mais non I'Autonomie
e — L —j |

i PR 4 -

tion

avoir un discours commun

ventive de la violence

s, le changement

entielle avec la personne,
de l'institution

= une anticip
avec la famille,
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Construire un projet.de vie réaliste et cohérent
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Changer notre regard, o

Penser notre et leur futur Prader Wil

m Accepter et faire accepter la différence

pas une
personne « moins »

m qualité de vie
m Inventer leur
leur

m Gérer ensemble (familles et professionnels) la transition



Des publications communes en
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Syndrome de Prader-Willi
soins

Q_2018

PWF_FMOB_4




Un site internet, une page Faceb
Le guide de pratiques partagées  Fen

France

P e Rpen— o Guide de pratiques partagees

pour laccampagpement as quotden des persamnes Pradecil - -
S 3 5 avec le syndrome de Prader-Wii (SPwW). ANCE Brader will

Prader-

France' y %
&
INVENTER *

T Partogecns nos protiques et nos savors.

Pour vous aider & parcourir le guide : Enfants Ado Adultes Petite enfance

AGENDA

14 Octobre 2017  Paris - Journée nationale

] [ (-_U N SU lT [ Bretagne - Groupe Prader-Willi pour les péres & Louédac
(22)

s

,;’?ﬁ“‘:?\% Rhone-Alpes - Journée amicale au Golf 4 Craintilleux (42)
{ s i Rhéne-Alpes -Course la Villardaire a Villars (42)
Wtend
Pays de Loire -« La cohérence dans le parcours de vie
» 3 Nantes (44)
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Vidéos

Communauté Inauté Tout afficher

www.guide-prader-willi.fr

Publications v 1190 personnes aiment ¢a

1206 personnes suivent ce lieu

ANNEE 2017 Benait Dedie-Anglade et 11 autres amis Tati illi
e . n Association Prader-Willi France
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