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RecOmmanDatIOns / Recommendations

Dans le cadre du Plan obésité axe 3 (Prendre en compte 
les situations de vulnérabilité et lutter contre les discrimi-
nations), mesure 3–2 (Organiser l’offre de soins pour les 
personnes atteintes d’obésité associée aux maladies rares 
et pour les personnes atteintes de handicap mental et aider 
les familles), un groupe de travail piloté par le Pr maithé 
tauber (représentant le centre de référence du syndrome 
de Prader-Willi [sPW] et la société française de pédia-
trie) a été mis en place. Le Pr Daniel Rivière, service 
de médecine du sport cHU de toulouse (représentant la 
société française de médecine de l’exercice et du sport), 
le Pr claude Ricour (hôpital necker), le Dr Gwenaelle 
Diène (hôpital des enfants du cHU de toulouse centre de 
référence du sPW), le Dr Denise thuilleaux (psychiatre, 
hôpital marin d’Hendaye, centre de référence du sPW), 
François Besnier (président de l’association Prader-Willi 
France) et Vincent alberti (Plan obésité) ont participé à 
ce groupe. La société française de nutrition a nommé 
deux relecteurs les Drs christine Poitou, hôpital La Pitié- 
salpêtrière service de nutrition et centre de référence du 
sPW, et Béatrice Dubern, pédiatre, hôpital trousseau-Paris. 
nous avons auditionné de nombreux intervenants et 
envoyé de nombreux questionnaires du secteur sanitaire et  
médicosocial.

La mise en œuvre de cette mesure se décompose en deux 
actions :

●● identification des unités d’accueil en soins de suite et de 
réadaptation (ssR) pour la prise en charge des jeunes 
patients atteints du sPW et d’obésités syndromiques 
ou autres pathologies avec obésité, déficit cognitif et 
troubles du comportement, en lien avec le centre de 
référence pour la prise en charge du sPW (action 25/réa-
lisée) ;

●● recommandations nutritionnelles et d’activité physique et 
sportive pour les personnes en institution (action 26/faisant 
l’objet de cette présentation).
ces recommandations ont été élaborées avec le concours 

de la société française de nutrition, la société française de 
médecine de l’exercice et du sport et la société française de 

pédiatrie. elles ont été relues par l’association Prader-Willi 
France. elles s’inscrivent dans le prolongement du Pro-
tocole national de diagnostic et de soin pour les maladies 
rares publié par la Haute autorité de santé en mai 2012, et 
conformément à la loi du 11 février 2005 pour l’égalité des 
droits et des chances, la participation et la citoyenneté des 
personnes handicapées1.

L’objectif est d’informer les soignants et l’entourage 
familial sur les troubles associés à ces pathologies afin 
d’organiser la vie quotidienne des patients tout au long de 
leur vie en particulier vis-à-vis de la nutrition et de l’activité 
physique, d’assurer un suivi adapté et d’optimiser leur qua-
lité de vie.

Les personnes en situation de handicap mental sont sou-
vent en situation de grande sédentarité pour des raisons mul-
tiples, ce qui les expose davantage au risque d’obésité. Il 
apparaît essentiel de favoriser le développement de l’accès à 
la pratique régulière d’activité physique et sportive adaptée, 
en adéquation avec un meilleur équilibre alimentaire dans 
une approche globale de la personne. ces recommandations 
portent à la fois sur la prise en charge de l’obésité et sur la 
prévention.

Recommandations et propositions d’organisation 
pour optimiser l’activité physique et l’alimentation  
pour les personnes en situation de handicap  
mental et les personnes présentant un syndrome 
de Prader‑Willi

Le terme handicap mental représente le déficit intellectuel, 
les troubles du comportement et de la personnalité. Il s’agit 
d’une population deux fois plus à risque d’excès de corpu-
lence que la population dite valide.

Le sPW est une maladie complexe combinant dans les 
formes extrêmes une obésité morbide majeure mettant en jeu 
le pronostic vital, des troubles du comportement alimentaire 

1 http://www.has-sante.fr/portail/jcms/c_1216145/ald-hors-liste- 
syndrome-de-prader-willihttp://www.legifrance.gouv.fr/affichtexte.
do?cidtexte=JORFteXt000000809647&datetexte=&categorieLien
=id
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associant hyperphagie et déficit de satiété, un déficit intel-
lectuel léger, des troubles du comportement variables et 
constants et des troubles psychiatriques qui peuvent être 
particulièrement sévères.

Dans cette population, l’obésité pouvant être extrême-
ment sévère, les troubles du comportement et les troubles 
de la personnalité associés compliquent la prise en charge et 
en particulier la pratique de l’activité physique et la prise en 
charge alimentaire.

L’obésité, favorisée par des facteurs comportementaux 
(sédentarité, compulsions alimentaires) et des facteurs 
biologiques (hormonaux et métaboliques), est une des 
compli cations les plus préoccupantes par ses conséquences 
somatiques.

Il faut évaluer systématiquement les troubles du compor-
tement alimentaire et les obstacles à la pratique d’une acti-
vité physique afin de les prendre en charge de manière 
adaptée. La prise en compte de ces dimensions doit faire 
partie d’une prise en charge globale et personnalisée.

Le sPW est une maladie rare et complexe ; les établisse-
ments et les soignants ont parfois une fausse représentation 
de la prise en charge, d’une part, parce qu’il s’agit d’une 
maladie rare et, d’autre part, parce qu’ils n’ont pas d’expé-
rience (ils n’en ont jamais rencontré) ou ont eu une expérience 
préalable, souvent négative dans la période qui a précédé la 
mise en place du Plan maladie rare et du centre de référence 
sPW en 2004).

Le sPW est un modèle pour la prise en charge d’autres 
patients en situation de handicap mental  : les mesures 
pour faciliter la pratique de l’activité physique et amélio-
rer l’équilibre nutritionnel peuvent être utiles pour d’autres 
populations atteintes de difficultés cognitives et de troubles 
du comportement dans le cadre de maladies rares ou plus 
fréquentes.

Les propositions présentées ici tiennent compte de 
l’expérience des sites du centre de référence du sPW et 
ses 22 centres de compétence répartis sur le territoire fran-
çais. ces centres hospitalo-universitaires assurent la prise 
en charge et le suivi tout au long de la vie de façon inter-
disciplinaire. Il est proposé de s’appuyer en premier lieu 
sur l’expérience et les moyens existants aussi bien pour la 
prévention que pour la prise en charge de l’obésité et d’iden-
tifier des pistes d’amélioration.

Le message aux professionnels de santé et médico-
sociaux est que la prise en charge des patients présentant ce 
type de pathologie doit inclure, au même titre que la prise en 
charge de patients ne présentant pas de situation de handi-
cap, des conseils pratiques sur l’activité physique et sportive 
et la lutte contre la sédentarité. La prise en charge nutrition-
nelle doit être adaptée aux spécificités comportementales, 
hormonales et métaboliques.

Recommandations pour toute personne  
en situation de handicap mental

Les conseils pour la pratique physique sont un élément clé 
du programme de prévention et de soins personnalisés 
associés à des conseils nutritionnels

Il ne doit pas y avoir d’a priori sur les activités et les choix 
doivent s’appuyer sur les préférences de la personne et sur 
les possibilités pratiques. Il faut bien entendu tenir compte 
du handicap et des possibles limitations en lien avec la 
pathologie  : à titre d’exemple, la possibilité de luxation 
atlo-occipitale chez certaines personnes présentant une tri-
somie 21 peut contre-indiquer certaines pratiques.

Les conseils pour l’activité physique adaptée doivent 
être associés à des conseils nutritionnels en tenant compte 
d’éléments physiopathologiques spécifiques, par exemple 
une diminution de la dépense énergétique de repos dans de 
nombreux syndromes, tel que le sPW. ainsi, l’apport calo-
rique est souvent plus faible chez ces personnes, comparé à 
la population générale.

La pratique de l’activité physique peut permettre d’opti-
miser l’apport calorique de par l’augmentation des dépenses 
énergétiques et de par l’augmentation de la masse muscu-
laire qui est toujours plus faible et le restera tout au long de 
la vie chez les patients présentant un sPW.

On évaluera au mieux avec un spécialiste des troubles de 
la déglutition et un ergothérapeute les éventuelles difficultés 
nécessitant une rééducation orthophonique spécifique et/ou 
des appareillages particuliers.

Les conseils doivent être adaptés à l’individu  
comme chez toutes les personnes

Il n’existe pas de prescription standard. chaque situation est 
spécifique. Il faut tenir compte des maladies associées ou du 
risque de certaines pathologies. L’environnement, le stade 
évolutif de la maladie et bien d’autres facteurs contextuels 
interviennent. Il y a nécessité d’une prise en compte globale 
de la personne, du contexte et de son environnement qui 
évoluent avec le temps et/ou lors de phases aiguës. L’adap-
tation des conseils nutritionnels est fonction de l’évolution 
de l’indice de masse corporelle (Imc) et doit être discutée 
avec la personne.

Les activités doivent être choisies avec la personne,  
en privilégiant la notion de plaisir et l’aspect ludique  
et doivent contribuer à l’amélioration de la qualité de vie

Le choix des activités passe avant tout par l’analyse des 
préférences de la personne et de son environnement fami-
lial, social et son lieu de vie. L’activité physique adaptée 
doit contribuer à l’amélioration de la qualité de vie dans ses 
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différentes dimensions physique, psychologique et sociale. 
cela implique une écoute attentive, une empathie et une prise 
en compte éthique des spécificités. Les personnes présen-
tant un sPW disent se sentir plus libres et plus tranquilles si 
l’accès à la nourriture est strictement contrôlé. Le contrôle 
strict de l’accès à l’alimentation diminue leur préoccupation 
et leur recherche obsédante de nourriture. ainsi, elles peuvent 
penser à « autre chose », avoir d’autres centres d’intérêt et 
s’impliquer pleinement dans d’autres occupations manuelles, 
artistiques et dans des activités physiques adaptées.

La continuité de la prise en charge doit être assurée  
en et hors institution avec la famille

L’activité physique doit être durablement maintenue. Il 
importe donc dans le choix et la mise en place des activités 
d’intégrer les différents temps de vie en et hors institution 
pour éviter les ruptures. D’où l’importance d’une approche 
globale incluant les différents acteurs autour de la personne 
en incluant bien sûr les familles et des personnes pouvant 
aider au quotidien.

Pour les enfants et adolescents, les services d’éducation 
spéciale et de soins à domicile sont des acteurs  
à mobiliser afin de favoriser une prise en charge  
à domicile

La pratique de l’activité physique est du domaine de 
l’accompagnement éducatif. Les services d’éducation spé-
ciale et de soins à domicile (sessaD) doivent donc être 
mobilisés et s’appuyer sur un éducateur sportif ou une autre 
personne formée dans l’équipe. La présence d’une diététi-
cienne au sein de l’équipe de soins peut être intéressante.

Spécificités en fonction des pathologies

Activité physique adaptée et programmes personnalisés 
de soins

Les principes généraux décrits ci-dessus doivent ensuite être 
déclinés dans les différentes situations cliniques spécifiques 
et individualisés. Il importe d’inscrire très clairement l’acti-
vité physique adaptée dans les programmes de soins per-
sonnalisés (PPs) pour les différentes maladies concernées 
avec une déclinaison spécifique des conseils en fonction de 
la physiopathologie et de la clinique.

Il n’est pas possible ici de décrire toutes les situations. 
À titre d’exemple est décrit le cas du sPW.

Exemple des patients présentant un syndrome  
de Prader‑Willi

Le sPW est une situation syndromique avec obésité dont 
l’origine génétique est connue caractérisée par un déficit 

cognitif modéré, des troubles du comportement et de la per-
sonnalité et des troubles psychiatriques. L’obésité pouvant 
être extrême est due à la fois à des troubles du comportement 
alimentaire associant hyperphagie avec déficit de satiété, au 
défaut de la masse musculaire et aux anomalies hormonales 
et métaboliques.

Adapter l’activité physique car :
●● l’hypotonie sévère à la naissance (qui permet aujourd’hui 

le diagnostic dès les premiers mois de vie) s’améliore 
mais va persister toute la vie. De plus ces personnes pré-
sentent peu de motivation spontanée à l’activité physique 
et ont une « inertie » importante. Il faut les stimuler. Leur 
masse musculaire est plus faible que chez les autres per-
sonnes à Imc comparable ;

●● les troubles de la statique vertébrale sont fréquents et en 
partie seulement expliqués par l’hypotonie et l’excès pon-
déral. Il s’agit de scoliose, de cyphose, de genu valgum 
qui peuvent gêner l’activité physique et qui demandent 
un suivi orthopédique régulier. Des chaussures adaptées 
sont nécessaires. ces personnes ont aussi facilement des 
ecchymoses en lien avec une fragilité vasculaire. De plus, 
une faible sensibilité à la douleur est souvent retrouvée, 
mais inconstante à l’origine de blessures fréquentes, voire 
de fractures passées inaperçues, qu’il faut savoir évoquer 
et rechercher plus souvent que chez d’autres personnes 
qui se plaindraient spontanément ;

●● il existe souvent des troubles circulatoires, voire des 
lymphœdèmes particulièrement sévères qui limitent leur 
mobilité et sont source de surinfections à type d’érysi-
pèle. ces personnes présentent souvent des lésions de 
grattage cutanées et/ou muqueux qui peuvent se surin-
fecter et qu’il faut protéger. ces plaies peuvent empê-
cher transitoirement les bains pourtant très appréciés en 
général. Les muqueuses aussi peuvent être le lieu de grat-
tages intensifs et ceux-ci sont plus difficiles à mettre en 
évidence. Le plus souvent, il s’agit de grattages sur des 
lésions préexistantes (piqures, blessures) et sont augmen-
tés par l’anxiété ou l’ennui. Plus rarement, il s’agit de 
véritables automutilations ;

●● on retrouve un défaut de la sensation de soif inconstant 
mais important à identifier pour prévenir les déshydrata-
tions ou au contraire des désordres hydroélectrolytiques 
de type intoxication à l’eau ;

●● la sensation de fatigue peut être diminuée et entraîner une 
pratique excessive : une évaluation de l’aptitude à l’effort 
est utile pour conseiller une pratique adaptée, d’autant 
qu’ils peuvent avoir des tachycardies liées à une balance 
sympathique anormale même en l’absence d’obésité. 
Les atteintes respiratoires associées à la maladie (apnées 
centrales) ou liées à l’obésité (apnées obstructives, hypo-
ventilation, insuffisante respiratoire restrictive) doivent 
être évaluées afin d’adapter l’activité physique au mieux 
avec un médecin du sport ;
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●● ces personnes ont plus souvent que les autres personnes 
une hypersomnie diurne qu’il convient d’évaluer et de 
traiter si besoin après avis par un médecin spécialiste du 
sommeil.

Prendre en compte le comportement 
alimentaire
L’obésité est due à la fois à des troubles du comportement 
alimentaire avec obsession pour la nourriture, hyperphagie 
et déficit de satiété associés à des anomalies hormonales et 
du métabolisme énergétique. même lorsque les personnes ne 
présentent pas une obésité, elles ont une obsession constante 
pour la nourriture et sont de véritables «  horloges  » pour 
la prise des repas. On veillera à respecter des horaires des 
repas et à leur assurer le repas qui a été convenu avec eux 
(«  pas d’espoir et pas de frustration  », selon l’expression 
utilisée par une équipe de Pittsburgh).

Les personnes avec sPW n’ont pas d’autonomie possible 
sur le plan alimentaire et peuvent présenter des comporte-
ments de vols et de stockage de nourriture expliquant leur 
hyperphagie si le contrôle strict de l’accès à la nourriture 
n’est pas mis en place dans tous les lieux de vie. ces vols 
peuvent concerner des produits et objets non alimentaires 
et peuvent aller jusqu’à une cleptomanie. Le sentiment de 
culpabilité n’est pas toujours compris par ces personnes.

Du fait de leur masse musculaire faible et des altérations 
hormonales (déficit en hormone de croissance), la dépense 
énergétique de repos est plus basse. Le traitement par hormone 
de croissance améliore la masse musculaire sans la normaliser.

Les patients présentant un sPW ont un comportement 
alimentaire compulsif et une préoccupation prégnante pour 
la nourriture qui peut s’atténuer dans un environnement 
structuré et si l’on stimule d’autres intérêts. De la même 
manière, si elles ont des difficultés à démarrer une activité 
physique, elles peuvent être ensuite très volontaires et très 
impliquées (voire de façon trop excessive) et prendre beau-
coup de plaisir.

Prendre en compte les troubles  
du comportement
sur le plan cognitif, le retard mental est le plus souvent modéré 
et très variable d’un individu à l’autre ; on retrouve une rigi-
dité mentale, des troubles de l’attention, de la mémoire, des 
troubles des fonctions exécutives ; ces personnes ont généra-
lement des difficultés avec le sens figuré (importance de faire 
passer des messages par l’écrit ou le visuel), une absence de 
sens critique, des difficultés avec le temps, l’espace et la cau-
salité. Il faudra préférer des phrases courtes et les situations 
de calme avec peu de monde pour donner les explications et 
vérifier que les consignes sont comprises.

sur le plan psychoaffectif, ces personnes ont une labi-
lité émotionnelle excessive, une immaturité et une instabi-
lité affective. Le décalage fréquent entre l’expression et la 
compréhension peut rendre difficile l’accompagnement. De 
plus, ces personnes présentent une propension à affabuler, 
ce qui nécessite une prudence rigoureuse dans l’interpréta-
tion de leurs affirmations.

Les troubles du comportement sont très variables. Il 
peut s’agir de rituels parasitant leur activité au quotidien, 
de compulsions, de grosses difficultés avec la gestion du 
temps, d’une désinhibition avec absence de pudeur. elles 
peuvent « fuguer » de manière impulsive sans comprendre 
toute la gravité des faits.

Les personnes avec sPW présentent des déficits des 
compétences sociales qui expliquent leurs difficultés à 
comprendre certaines situations, ce qui peut être à l’origine 
de débordements à type de colère avec possible agressivité.

La connaissance de la maladie, les évaluations régulières 
et répétées de la personne globale et interdisciplinaires tout 
au long de la vie et au moment des ruptures de trajectoire 
doivent permettre de donner des conseils sur la pratique 
physique, la limitation de la sédentarité et les conseils nutri-
tionnels adaptés. ces évaluations sont faites dans les centres 
de compétence et de référence. Les mêmes préconisations 
s’appliquent aux autres pathologies.

Le problème aujourd’hui est de diffuser et de mettre en 
place ces recommandations. 

en pratique, elles doivent être partagées par les centres 
de compétence et de référence et les établissements médi-
cosociaux ainsi que par l’entourage familial. L’organisation 
territoriale de la prévention et de la prise en charge de l’obé-
sité peut partir de l’existant qui est aujourd’hui représenté 
par les centres de compétence du sPW et les sites du centre 
de référence.

Le texte a été réalisé en partie à l’aide de la bibliographie 
ci-après.
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