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La notion de « polyhandicap » apparue en France dans les années 1960 a évolué de 
façon progressive. Le polyhandicap correspond aux conséquences définitives d’une lésion 
survenue sur un cerveau en développement. Au niveau fonctionnel, il associe une déficience 
motrice sévère et une déficience mentale sévère à profonde qui engendrent une restriction 
extrême de la communication, de l’autonomie et de la mobilité.

En lien avec ces difficultés, le polyhandicap implique une complexité et une singularité de 
l’accompagnement et de la prise en soins de la personne, enfant ou adulte. Chacun nécessite 
un accompagnement adapté et global tout au long de sa vie, associant soins génériques et 
spécifiques, éducation, communication, socialisation, aide à la vie quotidienne.

Sollicitée par la Caisse nationale de solidarité pour l’autonomie, cette expertise collective 
fait le bilan des connaissances actuelles dans de nombreux champs relevant de disciplines 
biomédicales et des sciences humaines et sociales, explorant également des sujets jusqu’à 
présent peu évoqués comme la maltraitance.

Le groupe d’experts propose de nombreuses recommandations visant à améliorer 
l’accompagnement et le bien-être des personnes en situation de polyhandicap, ainsi que le 
soutien des familles, des soignants et des aidants. Enfin, cette expertise invite à s’interroger 
sur le regard que l’on porte sur les personnes polyhandicapées.
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Ce rapport présente les travaux du groupe d’experts réunis par l’Inserm dans 
le cadre de la procédure d’expertise collective (voir annexe 1) pour répondre 
à la demande de la Caisse nationale de solidarité pour l’autonomie (CNSA) 
concernant le polyhandicap.

Ce travail s’appuie essentiellement sur les données issues de la littérature 
scientifique internationale disponible en date du second semestre 2023. Plus 
de 3 400 documents ont été rassemblés à partir de l’interrogation de différentes 
bases de données (Web of sciences, Pubmed, Scopus, Psycinfo, SocINDEX…) 
(voir annexe 2).

Le Pôle expertise collective, rattaché à l’Institut thématique Santé publique 
de l’Inserm, a assuré la coordination de cette expertise.

Pour citer ce document :

Inserm. Polyhandicap. Collection Expertise collective. Les Ulis : EDP Sciences, 2024.

Pour accéder aux expertises collectives en ligne :
https://www.inserm.fr/expertise-collective/
https://www.ipubli.inserm.fr/handle/10608/1
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Résumé

Aujourd’hui, quatre définitions de la notion de polyhandicap coexistent, qui 
possèdent un socle commun  : le polyhandicap se réfère aux conséquences 
définitives d’une lésion survenue sur un cerveau en développement avec une 
déficience motrice sévère et une déficience mentale sévère à profonde, engen-
drant une restriction extrême de la communication, de l’autonomie et de la 
mobilité. S’y associent souvent des comorbidités, des déficiences sensorielles 
et des troubles du comportement.

En effet, l’événement causal qui altère la dynamique développementale du 
cerveau survient précocement. Il peut être anténatal (causes acquises ou géné-
tiques), péri- ou postnatal (causes acquises). En l’absence de cause acquise 
confirmée, un diagnostic génétique peut être indiqué.

On estime en France un taux de prévalence du polyhandicap à 1/1 000 pour 
les générations nées dans les années 1970 et autour de 0,3-0,5/1 000 pour les 
générations nées dans les années 2000, faisant entrer le polyhandicap dans 
le champ des maladies rares. Une cohorte française de personnes polyhan-
dicapées (Eval-PLH) qui inclut des enfants et des adultes est en cours. Les 
données à venir permettront, entre autres, d’évaluer le taux de mortalité et les 
causes de décès des personnes polyhandicapées. Néanmoins, d’autres études 
montrent que le taux de survie des personnes polyhandicapées est d’autant 
plus bas que les déficiences motrices et intellectuelles sont sévères et accom-
pagnées d’autres déficiences ou pathologies.

Le polyhandicap est une entité clinique spécifique et complexe avec de nom-
breux troubles imbriqués ; il induit des situations d’une grande hétérogénéité 
et la prise en soins nécessite de tenir compte de chacun de ces troubles. Les 
déficiences motrices sévères et les déficiences mentales, évaluées comme 
sévères à profondes, appartiennent à l’entité même du tableau clinique du 
polyhandicap. S’agissant des troubles moteurs, la réadaptation via des inter-
ventions motrices a pour objectifs de favoriser la motricité volontaire par un 
apprentissage moteur, de prévenir les déficits secondaires (en particulier les 
déformations orthopédiques), et de favoriser des interventions directes sur les 
activités motrices via des adaptations, des aides techniques et autres innova-
tions technologiques. S’agissant de la déficience intellectuelle, il faut favo-
riser les interactions entre personnes et une intégration dans des structures 
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ordinaires (avec des conditions d’accueil adaptées et des personnes formées). 
Les troubles du comportement, fréquents, quand réactionnels aux conditions 
de vie de la personne polyhandicapée s’améliorent avec un environnement 
adapté et apaisant.

Les troubles associés au polyhandicap, notion qui se réfère ici à des comorbi-
dités ou à des multimorbidités, sont nombreux et fréquents. L’épilepsie, par-
fois premier symptôme du trouble du neurodéveloppement, est souvent une 
comorbidité du handicap initial constituant un véritable «  sur-handicap ». 
Les troubles respiratoires constituent la première cause de mortalité et la pre-
mière cause d’hospitalisation en urgence. D’autres troubles sont fréquemment 
rencontrés : des perturbations de l’acte alimentaire et de la digestion (dyspha-
gie, dénutrition, constipation, reflux gastro-œsophagien, etc.) ; une fragilité 
osseuse chez l’enfant et de l’ostéoporose chez l’adulte du fait de leur mobilité 
très restreinte ; des troubles nutritionnels fréquents ; des troubles du sommeil ; 
des perturbations de la puberté (retard ou précocité). La douleur est fréquente 
dans la population des personnes handicapées, parfois de façon chronique, 
dès le plus jeune âge et elle peut être multifactorielle. Il existe en outre un 
risque de sous-estimation de la douleur du fait des difficultés de son évaluation 
(outils d’hétéroévaluation).

L’évaluation des compétences et des déficiences de la personne polyhandica-
pée est complexe et nécessite des évaluations régulières de sa situation glo-
bale, de ses compétences et difficultés spécifiques (médicales, psychologiques, 
relationnelles). L’Échelle de sévérité du polyhandicap, validée en langue fran-
çaise, a été construite dans cet objectif. La plupart des autres outils d’évaluation 
sont partiellement validés, ce qui en limite l’accès et la fiabilité. L’évaluation 
de la qualité de vie est également nécessaire car elle permet de mieux garantir 
et de renforcer les droits fondamentaux des personnes polyhandicapées mais 
elle pose des questions éthiques et méthodologiques du fait de ses spécificités 
(telle que l’hétéroévaluation). Les méthodes proposées pour l’évaluer sont 
soit objectives, soit subjectives soit les deux comme l’échelle PolyQol dont 
l’utilisation est à généraliser.

Du fait de sa dépendance et de son extrême vulnérabilité physique et psy-
chique, la personne polyhandicapée a besoin d’un haut niveau d’attention et 
de soin. En parallèle des soins médicaux, l’accompagnement de la personne 
polyhandicapée est également crucial au niveau des dimensions éducative et 
sociale, en particulier pour la communication, les apprentissages, l’inclusion, 
la scolarisation et la participation sociale. La communication, droit humain 
fondamental, se situe au centre des méthodes d’accompagnement de la per-
sonne polyhandicapée : la mise en place d’une communication multimodale 
avec elle est indispensable. Les moyens de communication alternative et 
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améliorée (CAA) proposés doivent être adaptés à ses capacités motrices et 
cognitives. La personne polyhandicapée a la possibilité d’apprendre tout au 
long de sa vie avec des aménagements adéquats, une évaluation de ses défi-
ciences, de ses potentialités et de ses modalités de communiquer, et la prise en 
compte de sa trajectoire personnelle d’évolution. Les enfants polyhandicapés 
ont le droit d’accéder à une scolarisation ajustée à leurs besoins  : réfléchir 
aux types d’apprentissages qui leur seraient bénéfiques correspond à la fois 
à une injonction légale et à la préoccupation éthique de leur offrir le meil-
leur développement possible. Une inclusion relative permet de construire 
un parcours de scolarisation « sur mesure » avec la coopération des équipes 
d’appui médico-social et des équipes éducatives et pédagogiques des établisse-
ments scolaires ordinaires. Concernant la participation sociale, les personnes 
polyhandicapées peuvent participer aux diverses activités de la vie quoti-
dienne et sociale grâce à certaines aides, méthodes, outils, et grâce à l’adapta-
tion de leur environnement. Sur le plan de la vie affective et sexuelle, il faut 
à la fois reconnaître et prendre en compte les manifestations de sexualité de 
la personne, sans négliger ce qui relève de sa vie affective.

Le polyhandicap implique donc un accompagnement global et individualisé, 
tout au long de la vie, afin de proposer à la personne un projet de vie adapté 
à l’ensemble de ses besoins et à son évolution personnelle. La famille, les 
aidants et les professionnels, également très impactés par le polyhandicap sur 
le plan concret et émotionnel, tiennent une place prépondérante dans cet 
accompagnement. L’évaluation des besoins, leur mise en place coordonnée 
et leur adaptation à l’avancée en âge, nécessitent une multidisciplinarité des 
approches et une coordination complexe. En France, le système de soins unique 
mis en œuvre avec la filière de prise en soins des personnes polyhandicapées 
devrait permettre de répondre à l’ensemble de leurs besoins tout au long de 
leur vie. La labélisation de centres de référence et compétence polyhandicaps 
de causes rares est une opportunité unique pour mieux répondre aux besoins 
de prises en soins non couverts, à condition que la complexité des soins et la 
vulnérabilité des patients puissent être mieux prises en compte, en particu-
lier à l’hôpital. Cependant, ce parcours de soins qui nécessite coordination 
et continuité n’est pas toujours optimal. Il est essentiel d’effectuer un repé-
rage et un diagnostic précoces du polyhandicap chez l’enfant, en impliquant 
les familles dès le début et en offrant un soutien adéquat. Des interventions 
précoces doivent être proposées, tout en favorisant l’accueil dans des envi-
ronnements inclusifs de la petite enfance en partenariat avec les services spé-
cialisés. La transition vers l’âge adulte, processus continu qui débute entre 13 
et 15 ans, reste difficile avec des implications médicales, sociales, juridiques 
pour la personne elle-même et pour sa famille. De façon globale, la sévérité du 
polyhandicap s’accroît avec l’âge et cela a pour conséquence une majoration 
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du niveau de dépendance de la personne déjà très important. La fin de vie 
de la personne polyhandicapée soulève de multiples enjeux éthiques et de 
moyens  ; c’est un sujet complexe et sensible qui pose des défis importants, 
notamment à tout l’entourage, qu’il soit familial ou professionnel.

Enfin, il est fondamental d’insister sur la vulnérabilité majeure, à la fois phy-
sique, psychique et communicationnelle, qui caractérise le polyhandicap  : 
cette vulnérabilité renforce les risques de maltraitance, dont les formes, volon-
taires ou involontaires, peuvent se cumuler. Pour prévenir la maltraitance, des 
groupes d’analyse de la pratique, une formation continue solide, l’instauration 
d’une culture de la bientraitance et d’une cellule de veille dans les établisse-
ments et services sont nécessaires, mais ne peuvent évidemment pas se substi-
tuer à des moyens humains suffisants avec des équipements adaptés.

Les conclusions et les recommandations émanant de cette expertise apportent 
des éléments nouveaux et utiles pour aider à répondre aux interrogations 
sur notre comportement et notre considération vis-à-vis des personnes 
polyhandicapées.



XIII

Sommaire

Avant-propos..........................................................................� XV

Synthèse.................................................................................� 1

Recommandations..................................................................� 73

Analyse...................................................................................� 113

Préambule : Qu’est-ce qui fait de nous des humains ?......................... � 115

I. Le polyhandicap.........................................................................� 137
1. �Notion de polyhandicap, mise en perspective historique 

et internationale.............................................................................. � 139
2. Épidémiologie.................................................................................. � 159
3. �Physiopathologie, étiologies et impact de la précocité  

de l’événement causal...................................................................... � 173
4. Génétique........................................................................................ � 197
5. Diagnostic prénatal.......................................................................... � 211

II. Clinique et prise en soins du polyhandicap............................� 217
�Introduction : troubles associés au polyhandicap,  
notion de comorbidité......................................................................... � 219
6. Troubles de la motricité et autres comorbidités motrices................ � 223
7. Psychologie et psychopathologie..................................................... � 255
8. Épilepsie........................................................................................... � 267
9. Troubles respiratoires....................................................................... � 287
10. Troubles de l’alimentation, de la nutrition et de la digestion....... � 315
11. Fragilité osseuse, troubles endocrinologiques et métaboliques...... � 339
12. Troubles du sommeil...................................................................... � 365
13. Douleur.......................................................................................... � 373
14. Évaluation des compétences et des déficiences............................. � 393
15. Crise sanitaire de la Covid-19....................................................... � 427





XV

Avant-propos

Le « polyhandicap » a été défini, en 2017, par le décret3 relatif à la nomencla-
ture des établissements et services sociaux et médico-sociaux, en ces termes : 
il concerne « les personnes présentant un dysfonctionnement cérébral pré-
coce ou survenu au cours du développement, ayant pour conséquence de 
graves perturbations à expressions multiples et évolutives de l’efficience 
motrice, perceptive, cognitive et de la construction des relations avec l’en-
vironnement physique et humain, et une situation évolutive d’extrême vul-
nérabilité physique, psychique et sociale au cours de laquelle certaines de ces 
personnes peuvent présenter, de manière transitoire ou durable, des signes 
de la série autistique ». Ainsi définie, la catégorie de polyhandicap regroupe 
une diversité de personnes, qui présentent une communauté de besoins, mais 
dont la situation est toujours extrêmement singulière. De plus, les usages ins-
titutionnels et courants du terme « polyhandicap » manquent de précision et 
ont conduit à des mésusages pratiques de la catégorie : considérant comme 
polyhandicapées des personnes qui ne l’étaient pas ou inversement suscitant 
des espoirs d’apprentissages trop importants et trop exigeants pour ces per-
sonnes. Les données en population permettant d’estimer la prévalence du 
polyhandicap en France sont rares. Dans les années 1990, une prévalence 
autour de 0,7 à 1,3 pour 1 000 était admise. Une prévalence moins élevée de 
l’ordre de 0,5 pour 1 000 est aujourd’hui retenue.

La stratégie quinquennale d’évolution de l’offre médico-sociale dans le sec-
teur du handicap, qui est un plan d’action ministériel, prévoyait un volet 
spécifiquement dédié au polyhandicap pour la période 2017‑2021. Cette stra-
tégie couvrait 4  axes stratégiques, dont un destiné à outiller et développer 
la recherche sur le polyhandicap. Cet axe comprenait la mise en œuvre des 
travaux de recherches fondamentales et appliquées associant disciplines bio-
médicales, sciences humaines et sociales (SHS), et sciences technologiques 
et informatiques afin de répondre aux besoins en termes de soins, d’éducation 
et d’aide à la vie quotidienne dans les divers lieux de vie. Une des mesures 
de cet axe préconisait un état des lieux des connaissances nationales et inter
nationales sur le polyhandicap (action n°  25). Cette expertise collective 
Inserm constitue la réponse à cette préconisation.

3.  Décret du 9 mai 2017 relatif à la nomenclature des établissements et services sociaux et 
médico-sociaux accompagnant des personnes handicapées ou malades chroniques.
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En effet, la mission de l’expertise collective coordonnée par l’Inserm est d’ap-
porter un bilan des connaissances scientifiques disponibles sur un sujet de 
santé publique, publiées en France et à l’étranger, dans un but d’aide à l’orien-
tation des politiques publiques.

La recherche de la bibliographie scientifique sur le sujet s’est heurtée à un 
problème de terminologie. Le terme « polyhandicap » n’a pas de traduction 
exacte en anglais, ce qui a compliqué l’identification des travaux pertinents 
dans la bibliographie internationale. Le terme polyhandicap résonne avec la 
notion de « Profound Intellectual and Multiple Disabilities » (PIMD) utilisée 
dans d’autres pays. Les PIMD ne renvoient cependant pas systématiquement 
à une problématique affectant le cerveau en développement.

Pour répondre à la demande de la Caisse nationale de solidarité pour l’auto
nomie (CNSA), le groupe multidisciplinaire de 12  experts s’est attaché à 
proposer des pistes de réflexion pour l’élaboration d’un cadre conceptuel par-
tageable autour de la notion de polyhandicap.

À partir de l’analyse bibliographique, le groupe d’experts a articulé son travail 
en quatre parties : i) le polyhandicap (concept, épidémiologie, physiopatho-
logie, génétique, etc.) ; ii) la clinique et la prise en soins du polyhandicap ; 
iii)  les périodes de la vie de la personne polyhandicapée et son parcours de 
soins ; et iv) la personne polyhandicapée, ses aidants et la société.

Ce rapport présente les chapitres qui s’appuient sur l’analyse de la littérature 
effectuée par les experts dans chacune de leur discipline. L’apport complé-
mentaire d’intervenants extérieurs venus présenter leurs travaux apparaît sous 
la forme de communications en fin d’ouvrage4. L’analyse est complétée par 
une synthèse et des recommandations élaborées et validées collégialement 
par le groupe d’experts.

4.  Les analyses et points de vue exprimés dans les communications n’engagent que leurs 
auteurs.
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Synthèse

En préambule : « Qu’est-ce qui fait de nous  
des humains ? »

Le groupe d’experts a souhaité introduire son propos par la question 
« Qu’est-ce qui fait de nous des humains ? ». Cette question philosophique est 
à la fois théorique et pratique puisque le polyhandicap, ou plutôt, la personne 
polyhandicapée, constitue un défi face à cette question. Dans l’histoire, cela 
a donné lieu à des controverses dans l’espace scientifique, entre ceux qui ont 
défendu l’humanité de ces personnes et ceux qui l’ont contestée. Ces prises de 
position reposent sur des conceptions différentes de l’humanité conduisant à 
ce que les personnes polyhandicapées ne sont pas toujours reconnues comme 
appartenant à une humanité commune. De plus, en dehors de leur famille et 
de leurs lieux de soins, leur vie peut être perçue par certains comme ne valant 
pas la peine d’être vécue.

Ces conceptions philosophiques induisent des valeurs éthiques qui orientent 
nos actions dans un sens ou dans un autre. Certaines positions peuvent heur-
ter a priori, mais il nous est apparu important dans un souci d’exhaustivité de 
les présenter car elles ont des effets concrets : elles influent sur notre compor-
tement et notre considération vis-à-vis des personnes polyhandicapées, par 
exemple en leur prodiguant plus ou moins de soins. Ces conceptions philoso-
phiques induisent des valeurs éthiques qui orientent nos actions dans un sens 
ou dans un autre.

Dans un premier temps, nous revenons sur le débat existant autour de l’hu-
manité des personnes polyhandicapées, qui a opposé Eva Kittay à deux 
autres philosophes, Peter Singer et Jeff McMahan. Ces derniers défendent 
une pensée qui dénie l’humanité aux personnes polyhandicapées au titre 
d’une recherche concernant les critères d’humanité. La rationalité, la 
conscience réflexive ou la capacité de se projeter dans l’avenir font par-
tie de ces critères. Selon ces auteurs, celles et ceux qui n’en disposent 
pas n’ont pas à être traités comme les autres humains. Ils perdent donc 
la valeur que confère l’humanité, n’ayant alors pas plus de valeur éthique 
qu’un cochon ou qu’un chien. Cette comparaison, utile pour la défense de 
la cause animale dont Singer est l’un des représentants les plus éminents, 
est en revanche inacceptable pour les personnes polyhandicapées dès lors 
que l’on reconnaît leur humanité.
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Dans un second temps, nous présentons les conceptions de l’humanité, déve-
loppées par différents auteurs, que l’on peut qualifier d’inclusives, de « plus 
vastes ». Nous en avons identifié trois  : i) l’humanité relationnelle (Eva 
Kittay) ; ii) l’humanité pragmatique (conception s’inspirant des courants 
pragmatiques en philosophie et en sociologie) ; et iii) l’humanité subjective 
(Georges Saulus et Juliane Dind).

Eva Kittay est une philosophe qui s’inscrit dans le courant de l’éthique 
du care (ou éthique du soin) et qui ancre sa réflexion dans son expérience 
personnelle, celle d’être mère d’une personne polyhandicapée. Elle pro-
pose de penser la dignité et l’humanité non pas à partir de la capacité à 
raisonner, mais à partir de la capacité des personnes à s’engager et à être 
engagées dans des relations de care ou plus largement, dans des relations 
d’amour. En effet, pour elle, ce que nous partageons tous en tant qu’êtres 
humains et qui nous définit comme tels, c’est que chacun de nous est 
« l’enfant d’une mère », c’est-à-dire l’enfant d’une personne qui a pris 
soin de nous. À ce titre, chacun de nous est d’emblée engagé dans une 
relation de care, recevant le care ou le donnant, et acquérant ainsi une 
valeur propre. C’est cette relation de care qui fonde la dignité ou valeur 
propre de l’être humain. La dignité n’est donc pas, pour Eva Kittay, une 
caractéristique intrinsèque (inhérente) de l’être humain, mais bien une 
caractéristique relationnelle : elle est générée par la relation de care sin-
gulière qui s’établit entre deux personnes. Les personnes polyhandicapées, 
en manifestant leur capacité à aimer et à être aimées (par exemple, par de 
la joie, de la tristesse, parfois des gestes ou des regards, etc.), manifestent 
leur appartenance à l’humanité.

Les chercheurs du courant pragmatique proposent également une conception 
relationnelle de l’humanité, mais ils insistent sur les relations concrètes et 
empiriques qui constituent toute personne. Ils décrivent ces relations, mon-
trant que nos capacités et incapacités sont soutenues non seulement par les 
relations que nous avons aux autres personnes, mais aussi à celles que nous 
avons aux objets que nous mobilisons pour agir. D’autres auteurs insistent sur 
l’interrogation que constitue la personne polyhandicapée (« Qui est cette 
personne ? »). Pour répondre à cette question, il est nécessaire de s’engager 
dans une relation de care qui soit attentive aux détails. Cette attention fait 
d’une part exister l’enfant et d’autre part induit des pratiques spécifiques. 
L’ensemble de ces approches inverse le raisonnement tenu par la philosophie 
occidentale classique. Elles ne s’interrogent pas d’abord sur l’appartenance 
des personnes polyhandicapées à l’humanité, mais agissent pour faire de ces 
personnes des personnes humaines. Cette perspective oblige à s’interroger, 
en permanence et dans les situations concrètes sur ce qui est bien pour ces 
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personnes, sur ce qu’il convient de faire pour induire et soutenir leur dignité. 
Si cette perspective ne résout pas les dilemmes éthiques auxquels les profes-
sionnels et les proches de ces personnes sont souvent confrontés, au moins 
les amène-t-elle à adopter une posture attentive à la complexité et à la sin-
gularité de chaque situation.

Georges Saulus a distingué plusieurs profils de polyhandicap en fonction du 
degré de conscience ou « d’éprouvé d’existence », et Juliane Dind a proposé 
des méthodes de repérage de ces profils en pratique. Cependant, leurs travaux 
ne visent pas à indiquer des degrés d’humanité plus ou moins marqués. Ils 
visent à favoriser les hypothèses des équipes pluridisciplinaires à propos des 
besoins et des capacités des personnes polyhandicapées. Une catégorisation 
portant sur le degré de conscience a des conséquences si importantes pour 
la reconnaissance du sujet en tant que personne, qu’il faut être ici de la plus 
extrême prudence.

Par ailleurs, en pratique plus encore qu’en théorie, il existe des erreurs d’as-
signation de catégorie de polyhandicap à des enfants (non verbaux, tétra-
plégiques…). Ces enfants se retrouvent placés dans un contexte relationnel 
correspondant à une « situation de polyhandicap » malgré une conscience 
de soi aboutie. Les difficultés de communication sont parfois telles qu’il 
convient toujours de rappeler à quel point les capacités se mesurent en fonc-
tion de l’état actuel de nos connaissances et nos capacités actuelles à trouver 
le bon moyen de communiquer. On ne peut réellement préjuger de la vie 
intérieure d’une personne polyhandicapée, en particulier lorsqu’apparaissent 
des « signes de la série autistique » (définition du 9 mai 2017) : la présupposi-
tion selon laquelle une personne consciente essayera toujours d’une manière 
ou d’une autre d’entrer en communication, soit par le langage, soit par gestes 
ou soit par le regard est alors fausse. Et quand bien même l’évaluation des 
incapacités serait-elle correcte (ce qui est loin d’être toujours le cas en pra-
tique), l’absence de conscience serait-elle suffisante pour conclure à une 
absence d’humanité ? C’est précisément contre cet usage de ses travaux que 
s’élève Juliane Dind.

Ainsi, les personnes polyhandicapées, par leurs comportements, leurs réac-
tions, etc. nous interrogent sur ce qui constitue notre humanité. Surtout, 
elles nous obligent à nous questionner et à trouver des ressources pour 
répondre en théorie et en pratique à cette question. Cela nous incite à 
renouveler nos conceptions de l’être humain de manière à les inclure socia-
lement. Finalement, elles humanisent ceux qui ainsi se soucient d’elles, en 
prennent soin, les font grandir. Leur humanité réside sans aucun doute dans 
cette capacité qu’elles possèdent toutes, de manière indéniable.
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Le polyhandicap

Notion de polyhandicap, mise en perspective historique 
et internationale

Le terme « polyhandicap » qui n’a pas de réel équivalent dans la littéra-
ture internationale, est un terme francophone utilisé dans différents pays 
européens (France, Belgique, Italie et Suisse) mais aussi dans certains pays 
d’Afrique du nord et au Canada. Dans la littérature internationale anglo-
phone, d’autres termes existent et sont utilisés de manière variable selon les 
pays et leur langue nationale  : Profound Intellectual and Multiple Disabilities 
(PIMD) ou PIMD Spectrum (personnes qui associent des déficiences intel-
lectuelle et motrice sévères et d’autres déficiences associées variées, consti-
tuant un tableau clinique souvent difficile à évaluer), Severe Neurological 
Impairment (SNI), Profound Multiple Disabilities (PMD), developmental disabi-
lities, Severe Motor and Intellectual Disabilities Syndrome (SMID). La notion de 
polyhandicap est plus précise que celles-ci, parce qu’elle met l’accent sur le 
rôle de la lésion cérébrale intervenant sur un cerveau en voie de développe-
ment. En effet, cette lésion précoce explique l’évolutivité et l’intrication des 
déficiences. Elle explique la spécificité du tableau clinique et fonctionnel pré-
senté par les personnes polyhandicapées. L’anomalie du développement céré-
bral des personnes polyhandicapées est en effet associée à : i) la complexité 
des interactions maturatives ; ii) la spécificité des modes de développement 
des capacités auxquels elles seront réceptives ; et iii) la singularité de leur 
expérience et de leur personnalité.

L’émergence du concept de polyhandicap en France est le fruit d’une cin-
quantaine d’années de maturation. Le terme polyhandicap apparaît dans les 
années 1960, pour remplacer celui d’« arriérés profonds » auparavant utilisé 
afin de désigner des enfants considérés comme ayant un quotient intellectuel 
(QI) de moins de 30 et atteints de troubles associés. Ces enfants n’étaient ni 
éduqués, ni soignés, mais relégués pour un simple hébergement en hôpital 
psychiatrique ou laissés sans prise en charge ni aide dans leur famille. Dans 
les années 1970‑1980, des associations et des professionnels se mobilisent et 
organisent des soins pour ces enfants. Ils utilisent le terme polyhandicap en 
référence à la multiplicité des déficiences qui affectent ces enfants. L’enjeu est 
alors double : i) organiser une prise en charge médico-éducative adaptée pour 
ces enfants ; ii) mieux caractériser leurs déficiences et incapacités.

Progressivement, en France, à travers un certain nombre de débats, la défini-
tion du polyhandicap évolue. Plusieurs groupes d’acteurs s’y intéressent. Ils 
opèrent d’une part un travail de description clinique (relatif aux tableaux 
cliniques du polyhandicap) et d’autre part un travail de catégorisations 
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administrative et politique, en lien avec l’organisation du secteur médico-
social et le développement d’une prise en charge adaptée pour les personnes 
polyhandicapées. On peut identifier trois périodes dans cette évolution de la 
définition du terme « polyhandicap » :
•  1970‑1989  : des premières définitions soulignent la complexité et l’in-
trication des déficits dans le polyhandicap, et la restriction importante de 
l’autonomie. En 1989, une première définition officielle est publiée dans les 
annexes XXIV5 ;
•  1990‑2017  : des groupes de travail précisent la définition clinique et 
médico-sociale du polyhandicap. Certains experts insistent sur la déficience 
cognitive (groupe CTNERHI  : Centre Technique National d’Études et de 
Recherches sur les Handicaps et les Inadaptations), et d’autres (le GPF  : 
Groupe Polyhandicap France) sur le rôle de la précocité de la lésion cérébrale 
et sur le caractère évolutif et spécifique du polyhandicap. Dans le champ médi-
cal, des tentatives sont faites pour préciser le polyhandicap en le distinguant 
d’autres entités cliniques comme la paralysie cérébrale. En 2017, un décret 
publie une nouvelle définition du polyhandicap s’appuyant sur ces éléments ;
•  2020‑2022  : une convergence émerge entre les différents acteurs, autour 
d’une définition clinique du polyhandicap, qui associe une description du pro-
cessus de la survenue du polyhandicap et une description fonctionnelle du 
polyhandicap.

En effet, actuellement, 4 définitions du polyhandicap coexistent : i) celle du 
GPF (de 2002) ; ii) ; celle du décret de 2017 ; iii) celle de la Haute Autorité de 
santé (de 2020) ; et iv) celle du Protocole National de Diagnostic et de Soins 
(PNDS de 2020). Elles n’utilisent pas exactement les mêmes formulations, 
néanmoins elles convergent vers un socle commun. Toutes considèrent que 
le polyhandicap est une entité syndromique référant aux conséquences défi-
nitives d’un désordre, d’une anomalie ou d’une lésion survenue sur un cerveau 
en développement ou immature, dont les étiologies sont variées, progressives 
ou non, connues ou inconnues. Au niveau fonctionnel, le polyhandicap asso-
cie une déficience mentale évaluée comme sévère à profonde et une déficience 
motrice évaluée comme sévère. L’association de ces déficiences, qui inter
agissent entre elles et interfèrent avec le développement normal du cerveau, 
engendrent une restriction extrême constatée des activités de communica-
tion et de relations ordinaires, ainsi qu’une réduction extrême de l’autonomie 
et de la mobilité. Ce tableau associe, le plus souvent, de nombreuses comor-
bidités (épilepsies, problèmes respiratoires, orthopédiques, digestifs, etc.), des 

5.  Décret n° 56‑284 du 9 mars 1956 complétant le décret n° 46‑1834 du 20 août 1946 modifié 
fixant les conditions d’autorisation des établissements privés de cure et de prévention pour les 
soins aux assurés sociaux.
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déficiences sensorielles (auditives, visuelles, etc.), des troubles du compor-
tement et relationnels, l’ensemble de ces difficultés ou troubles s’aggravant 
avec l’avancée en âge du sujet (sur-handicaps). En lien avec ces difficultés, les 
personnes polyhandicapées nécessitent un accompagnement adapté et global 
tout au long de leur vie, associant soins génériques et spécifiques, éducation, 
communication et socialisation.

Ce socle commun des définitions actuelles a été utilisé par le groupe d’experts 
pour définir le périmètre de l’expertise collective. Il est néanmoins essentiel 
d’insister sur le fait que cette définition est liée à l’état de nos connaissances 
et aux limites de nos moyens actuels d’évaluation des capacités des personnes. 
L’évolution des définitions du polyhandicap dans l’histoire nous impose une 
certaine prudence quant à notre définition actuelle. L’évaluation du QI de 
personnes non verbales avec une très faible motricité reste par exemple un 
sujet de discussion et représente un enjeu éthique considérable concernant 
la reconnaissance des capacités de ces personnes. Ainsi, le recours à une défi-
nition du polyhandicap est important car il permet la reconnaissance de la 
personne et conduit à s’y intéresser, mais ce recours doit être associé à une 
vigilance éthique et pratique pour prévenir tout dogmatisme.

Épidémiologie

Une approche épidémiologique en population générale est nécessaire pour 
repérer les cas de polyhandicap, décrire l’évolution de sa prévalence et les 
principales caractéristiques des personnes concernées, ceci de façon non 
biaisée. Cette approche repose donc sur des registres de population ou sur 
des enquêtes ad hoc transversales ou des cohortes réalisées dans des zones 
géographiques bien définies et pour lesquelles le nombre d’habitants y est 
connu.

À l’heure actuelle, il existe deux registres des handicaps de l’enfant qui 
incluent entre autres les enfants avec polyhandicap à l’âge de 7 ans : le Registre 
des Handicaps de l’Enfant et Observatoire Périnatal (RHEOP) qui couvre les 
départements de l’Isère, de la Savoie et de la Haute-Savoie, et le Registre des 
Handicaps de l’Enfant de la Haute-Garonne (RHE31) qui couvre le départe-
ment de la Haute-Garonne. Ces registres collectent en continu des données 
sur les enfants ayant un handicap sévère, ceci depuis la génération née en 
1980 pour le RHEOP et depuis la génération née en 1986 pour le RHE31.

D’autres études transversales ad hoc ont été réalisées dans d’autres départe-
ments mais elles sont plus anciennes et ont inclus des enfants nés dans les 
années 1970 et 1980.
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De ces différentes études, on estime en France un taux de prévalence du 
polyhandicap à 1/1 000 pour les générations nées dans les années 1970, 
qui baisserait autour de 0,3‑0,5/1 000 pour les générations nées dans les 
années 2000, faisant entrer le polyhandicap dans le champ des maladies rares. 
Cependant, pour les générations les plus récentes, le taux de prévalence dis-
ponible est issu d’un seul registre ayant publié ce chiffre dans son rapport et il 
est donc nécessaire de confirmer ce résultat.

Les études épidémiologiques sont beaucoup plus nombreuses pour la paralysie 
cérébrale. La paralysie cérébrale6 est étroitement liée au polyhandicap et il 
est estimé que 2/3 des formes cliniques du polyhandicap s’apparentent à une 
paralysie cérébrale. Les évolutions de la prévalence de la paralysie cérébrale 
peuvent être indicatrices de ce qui se passe pour le polyhandicap, notamment 
lorsqu’il est possible de repérer les données sur les formes sévères de paralysie 
cérébrale dans les études. En s’appuyant sur les données des registres et des 
études internationales sur la paralysie cérébrale, qui objectivent une dimi-
nution du taux de prévalence des paralysies cérébrales de forme sévère, on 
peut émettre l’hypothèse que la prévalence du polyhandicap a suivi la même 
tendance. Ceci est en adéquation avec les chiffres du RHEOP.

La plupart des études sur le taux de survie des personnes en situation de 
polyhandicap ont été réalisées à l’étranger et les critères d’inclusion ne corres-
pondent pas tout à fait à la définition française du polyhandicap. Cependant, 
il est possible d’extrapoler à partir des données publiées lorsque ces études 
sont suffisamment détaillées quant à la sévérité des déficiences. Il en ressort 
que le taux de survie des personnes avec polyhandicap est d’autant plus bas 
que les déficiences motrices et intellectuelles sont sévères et accompagnées 
d’autres déficiences ou pathologies. Sur les chiffres publiés, une personne 
sur 3 voire sur 2 ne survivait pas au-delà de 30 ans, et il n’a pas été montré 
d’amélioration du taux de survie pour les générations 1960‑2000. Les facteurs 
indépendamment associés à un risque accru de mortalité étaient la sévérité de 
la déficience motrice, la sévérité du trouble du développement intellectuel, 
l’incapacité à manger par voie orale, l’épilepsie, la présence d’une déficience 
visuelle ou auditive et l’incontinence.

Les causes immédiates de décès les plus fréquentes sont pulmonaires et 
cardiovasculaires.

Enfin, il est important de souligner qu’il existe une cohorte française de 
personnes polyhandicapées  : la cohorte nationale Eval-PLH (Evaluation 

6.  La paralysie cérébrale est définie comme un trouble de la motricité (mouvement) et/ou de la 
posture permanent lié à une lésion cérébrale non progressive intervenue pendant la vie fœtale 
ou les 2 premières années de vie.
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Polyhandicap) qui inclut des enfants et des adultes correspondant à la défi-
nition du polyhandicap. Les données issues de cette cohorte sont en cours de 
publication. Elles permettront, entre autres, d’évaluer le taux de mortalité et 
les causes de décès des personnes polyhandicapées.

Physiopathologie, étiologies et impact de la précocité 
de l’événement causal

Le polyhandicap est un trouble grave du neurodéveloppement, lié à un évé-
nement causal qui survient à un stade précoce du développement cérébral, 
anté-, péri- ou postnatal. Les causes péri- et postnatales précoces sont par 
définition des causes acquises ; les causes anténatales sont soit acquises, soit 
congénitales, c’est-à-dire génétiques.

Les causes de perturbation précoce du développement peuvent être séparées 
en plusieurs groupes :
•  les causes anténatales constitutionnelles : anomalies de l’organisation du 
système nerveux central (fermeture du tube neural, anomalie de la segmenta-
tion), qui sont des anomalies de développement de l’embryon ; altérations des 
propriétés de prolifération ou de mort des cellules ; anomalies de la migration 
cellulaire, anomalies de la différenciation neuronale, qui sont des anomalies 
de l’organisation cellulaire du cortex ; et enfin, neuro-dégénération à début 
précoce ;
•  les causes anténatales acquises, en particulier vasculaires, infectieuses et 
toxiques ;
•  les causes périnatales, très largement dominées par les asphyxies causant 
des encéphalopathies anoxo-ischémiques ;
•  les causes postnatales précoces  : infectieuses, traumatiques acciden-
telles et non accidentelles, vasculaires, domestiques, iatrogènes, toxiques, 
démences, etc.

Les étiologies accidentelles de polyhandicap ne sont pas exceptionnelles. Ce 
sont des polyhandicaps avec des séquelles neurologiques de noyade ou de syn-
drome du bébé secoué. Ils sont souvent gravissimes et l’enfant qui en a été 
victime garde des lésions cérébrales majeures. En effet, l’enfant peut survivre 
à l’accident avec un polyhandicap souvent très sévère pendant de très nom-
breuses années.

Le point commun à tous ces événements est qu’ils surviennent de manière 
précoce, avant l’âge de 2  ans (à l’exception des causes accidentelles). 
Le développement du cerveau étant un processus rythmé par des phases 
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chronologiques interdépendantes, il paraît évident qu’une modification du 
processus normal de développement aura des conséquences d’autant plus 
importantes qu’elle est précoce. C’est la notion de vulnérabilité du cerveau 
en développement. Cette notion est cependant nuancée par le fait qu’à 
lésion cérébrale de taille équivalente, la récupération de la fonction altérée 
est d’autant plus importante que l’âge de survenue est précoce (principe 
de Kennard). Ces notions d’apparence paradoxales de vulnérabilité versus 
plasticité sont une réalité prise en compte par les médecins. Devant une 
lésion de diagnostic prénatal, péri- ou postnatal, il est important de consi-
dérer à la fois les capacités d’adaptation et de réparation du cerveau et sa 
vulnérabilité afin d’établir un pronostic. L’impact négatif de la précocité de 
la lésion a été démontré dans les traumatismes crâniens sévères, dans les 
lésions d’origines vasculaires unilatérales, et dans l’épilepsie. La recherche 
clinique sur l’encéphalopathie du prématuré a également montré que, parce 
qu’elles surviennent tôt, les lésions induites par l’ischémie ont des consé-
quences qui vont bien au-delà du dysfonctionnement de la seule structure 
du cerveau qui a été touchée.

La recherche fondamentale donne également des arguments allant dans le 
sens d’une sévérité particulière pour des événements altérant précocement la 
dynamique développementale. En effet, chez l’Homme, les grands processus 
développementaux sont bien plus prolongés que chez les autres mammifères 
et même les autres primates, mais les étapes qui vont préparer le cerveau à 
fonctionner ont lieu avant l’âge de 2 ans : prolifération neuronale, migration 
cellulaire, pic de synaptogenèse (construction du réseau de communication 
entre les neurones). De plus, le cerveau en développement utilise des struc-
tures temporaires qui jouent un rôle fondamental dans l’organisation finale 
du cortex. C’est le cas de la sous-plaque corticale, dont le dysfonctionnement 
au second trimestre in utero a des conséquences tout au long de la vie via l’al-
tération de l’organisation structurelle du cortex cérébral. Enfin, le cerveau se 
développe en s’appuyant sur l’existant, mais aussi en utilisant des structures 
pour plusieurs rôles différents. Toute lésion précoce d’une structure aura des 
conséquences bien plus diverses que si elle survient tardivement.

Autre cause de polyhandicap : le cas particulier des démences

Les démences sont des maladies neurologiques dues à une dégénérescence 
organique du cerveau. Ces maladies dégénératives du système nerveux 
entraînent une dégradation progressive des compétences intellectuelles (la 
démence) et des autres fonctions neurologiques jusqu’au décès. Des troubles 
psychiatriques souvent sévères et transitoires peuvent survenir à certains 
stades de l’évolution de la maladie. Lorsqu’elles débutent dans l’enfance, elles 
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peuvent conduire à un polyhandicap ; elles constituent des causes non excep-
tionnelles de polyhandicap.

Les démences de l’enfant correspondent à un processus qui débute dès la vie 
fœtale ou la petite enfance. Selon l’étiologie, les manifestations cliniques de 
la dégénérescence cérébrale apparaissent plus ou moins tôt dans la vie de l’en-
fant. Ce sont des symptômes qui s’aggravent avec le temps, culminant souvent 
à un stade de polyhandicap sévère associé à une espérance de vie de quelques 
mois à plusieurs années. Les interactions entre le processus pathogène et les 
lésions qu’il induit d’une part, et la maturation physiologique du système ner-
veux d’autre part, entraînent les mêmes conséquences que celles des autres 
étiologies de polyhandicap. Ainsi, la physiopathologie de ces maladies dégé-
nératives du système nerveux du fœtus et du jeune enfant est la même que 
celle des polyhandicaps issus d’une autre cause. Ces démences particulières 
sont de ce fait incluses dans les causes de polyhandicap.

Les étiologies des démences de l’enfant sont nombreuses ; elles peuvent être 
d’origine infectieuse ou génétique. S’agissant des démences infantiles d’ori-
gine infectieuse, le syndrome d’immunodéficience acquise (SIDA) congé-
nital, par transmission materno-fœtale, peut entraîner une démence chez 
l’enfant avec un polyhandicap parfois prolongé avant la phase terminale. La 
pan-encéphalite sclérosante subaiguë (PESS) résulte de la complication tar-
dive d’une rougeole précoce. La PESS est une démence qui survient plusieurs 
années après une rougeole contractée pendant la petite enfance et aboutit au 
décès avec souvent une phase de polyhandicap sévère qui peut s’étendre sur 
plusieurs années. La maladie de Creutzfeldt-Jakob a pu atteindre des enfants 
dans des circonstances particulières : iatrogènes (hormone de croissance d’ori-
gine humaine), ou alimentaire par ingestion de viande de bovins (maladie de 
la vache folle). Chez l’enfant, après une démence rapide de 6 ou 10 mois, elle 
entraîne un polyhandicap sévère qui dure parfois plusieurs années. S’agissant 
des démences infantiles d’origine génétique, du fait de leur physiopathologie, 
certaines maladies génétiques à début précoce entraînent une démence de 
l’enfant évoluant vers un polyhandicap et un décès dans des délais variables. 
Il peut s’agir de maladies génétiques transmises (récessives, mitochondriales) 
ou survenues de novo (dominantes).

Génétique

Les avancées en médecine génomique, notamment le séquençage à haut 
débit, ont permis de mieux comprendre les causes génétiques des anomalies 
du développement et des troubles du neurodéveloppement. Grâce à ces tech-
niques, de très nombreux gènes ont été identifiés responsables d’anomalies 
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du développement, représentant une multitude de maladies rares. Ainsi, une 
cause génétique est désormais identifiée chez 40 à 50 % des patients présen-
tant un trouble du développement intellectuel. Concernant le polyhandicap, 
il n’existe pas d’étude génétique systématique dans une cohorte homogène de 
patients, ce qui ne permet pas l’évaluation précise du pourcentage de patients 
présentant un handicap d’étiologie génétique. En revanche, des études ont 
été réalisées sur des populations de patients présentant une « paralysie céré-
brale », une « encéphalopathie épileptique », ou un « trouble du développe-
ment intellectuel sévère à profond », incluant en grande partie des patients 
polyhandicapés.

De nombreuses études rappellent l’intérêt du diagnostic étiologique géné-
tique, à tous les âges de la vie, permettant d’améliorer la prise en soins, avec 
parfois un impact thérapeutique. L’importance de fournir un conseil géné-
tique pour les parents (et apparentés) est également soulignée.

Le polyhandicap est caractérisé par une importante hétérogénéité génétique, 
avec plusieurs centaines de gènes impliqués, souvent associés à des manifesta-
tions cliniques variables. Les gènes spécifiques au polyhandicap sont rares. La 
majorité des anomalies génétiques retrouvées sont responsables d’un spectre 
clinique parfois large incluant un trouble du développement intellectuel, le 
polyhandicap représentant la forme la plus sévère de ce trouble du neuro
développement. Ainsi, le diagnostic génétique précoce ne permet pas tou-
jours de prédire la sévérité du handicap, dont l’évaluation se fera de manière 
dynamique en fonction de la trajectoire développementale de l’enfant.

Les causes génétiques de polyhandicap comprennent des causes chromoso-
miques (liées à une anomalie de nombre, plus rarement de structure, d’un ou 
plusieurs chromosomes) et les causes géniques (liées à une variation ponc-
tuelle d’un gène). Parmi les causes géniques, tous les modes de transmission 
sont rapportés (autosomique dominant de novo, dominant hérité d’un parent 
avec expressivité variable, autosomique récessif et lié au chromosome  X, 
hérédité mitochondriale).

La démarche diagnostique étiologique inclut la personne polyhandicapée 
et ses parents. Avant d’envisager toute analyse génétique, il est essentiel de 
procéder à une évaluation clinique approfondie incluant en particulier les 
données de l’histoire prénatale, périnatale et développementale, les signes 
associés, l’examen clinique, les données biologiques et d’imagerie. En l’ab-
sence de cause acquise confirmée, des analyses génétiques sont indiquées. 
Plusieurs critères tels que l’absence de facteur de risque périnatal, la présence 
de plusieurs membres atteints dans la famille, une trajectoire évolutive pro-
gressive, des anomalies congénitales, une imagerie par résonance magnétique 
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(IRM) cérébrale normale, des anomalies biochimiques/métaboliques ou une 
inadéquation entre les données périnatales, l’IRM cérébrale et le phénotype 
moteur/sévérité, justifient formellement une analyse génétique.

Aujourd’hui, du fait de l’hétérogénéité génétique, une analyse chromoso-
mique sur puce à acide désoxyribonucléique (ADN), couplée à un séquen-
çage d’exome ou à un séquençage complet de génome, peuvent être envisagés 
en première intention. Le Plan France Médecine Génomique (PFMG 2025) 
vise à rendre le séquençage de génome accessible à l’ensemble du territoire 
français, couvrant diverses indications telles que le trouble du développement 
intellectuel, les malformations cérébrales, les épilepsies pharmaco-résistantes, 
et d’autres pathologies.

Il est souligné que l’interprétation des résultats génétiques peut être complexe 
et que la collaboration entre cliniciens et biologistes est essentielle. De plus, 
l’absence de diagnostic génétique ne permet pas d’exclure une cause géné-
tique inconnue ou non détectable par les techniques actuelles.

Devant le tableau de polyhandicap, certaines familles questionnent la com-
munauté médicale pour savoir comment faire pour guérir de la maladie causale 
ou du moins comment « réparer » le cerveau et/ou le génome (si la maladie 
causale est d’origine génétique) afin que leur enfant puisse retrouver un fonc-
tionnement optimal.

Actuellement, il n’existe pas de protocole uniforme de thérapie génique ni de 
traitement par cellules souches, même si quelques études existent. Des études 
précliniques et cliniques évaluant la sécurité/toxicité (safety) et l’efficience de 
telles thérapies sont nécessaires.

Des recherches de grande ampleur sur les traitements géniques et par cel-
lules souches pour les sujets polyhandicapés enfants et adultes doivent être 
favorisées et déployées. Cependant, le caractère hétérogène des étiologies 
du polyhandicap et la variabilité des différents tableaux cliniques rendent la 
constitution de cohortes de grande ampleur difficile voire infaisable, empê-
chant alors une recherche clinique de qualité.

Diagnostic prénatal

Le diagnostic prénatal s’est considérablement développé ces dernières années 
grâce aux avancées de la médecine génomique et de l’imagerie fœtale. En 
cours de grossesse, lorsqu’une anomalie cérébrale est dépistée chez le fœtus, la 
question du pronostic fœtal se pose, et la possibilité d’un polyhandicap peut 
être envisagée dans certaines situations.
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La découverte d’une anomalie fœtale est source d’angoisse et de détresse pour 
les couples. En France, en cas d’« affection d’une particulière gravité reconnue 
comme incurable au moment du diagnostic » chez le fœtus, c’est la mère qui 
décide de poursuivre ou d’interrompre sa grossesse, et ce quel que soit le terme 
de la grossesse. Cette décision portée par la mère est terriblement difficile et 
les parents demandent souvent ce que pourrait être la bonne décision. La 
réponse n’existe pas, ou plus précisément elle appartient au couple, et en der-
nier ressort à la future mère. Cependant, le médecin peut et doit accompagner 
les parents dans leur réflexion, en lien avec une équipe pluridisciplinaire.

Le diagnostic prénatal comprend deux situations principales  : le diagnostic 
prénatal ciblé, qui vise à identifier chez le fœtus une maladie génétique déjà 
connue dans la famille, et le diagnostic lié à la détection de malformations 
fœtales pendant les échographies de dépistage.

Dans le premier cas, lorsque la maladie génétique est déjà identifiée dans 
la famille, une équipe spécialisée prend en charge le couple pour évaluer le 
risque de récurrence pour la grossesse en cours. En cas de variation géné-
tique connue chez le cas index polyhandicapé, et en cas de risque avéré pour 
la descendance du couple, celui-ci pourra recourir à un prélèvement invasif 
en cours de grossesse pour rechercher la variation génétique causale chez le 
fœtus et déterminer s’il est atteint de la même maladie. Si la récidive d’une 
« affection d’une particulière gravité reconnue comme incurable au moment 
du diagnostic » est confirmée, le couple pourra demander une interruption 
médicale de la grossesse.

Dans le second cas, si des anomalies sont détectées lors des échographies, une 
équipe multidisciplinaire évalue le pronostic fœtal en intégrant particuliè-
rement les données d’imagerie et génétiques. Pour certaines malformations 
sévères, le pronostic peut être établi dès l’imagerie, indépendamment des 
résultats génétiques. Pour d’autres malformations à pronostic incertain, telles 
que les anomalies du corps calleux, l’analyse génétique peut aider à mieux défi-
nir le pronostic fœtal. Cependant, l’interprétation des variations génétiques 
en prénatal est complexe et peut conduire à des incertitudes diagnostiques.

Ainsi, les progrès technologiques en médecine génomique et de l’imagerie 
fœtale offrent des perspectives encourageantes, mais la prise en compte des 
aspects éthiques et des conséquences pour les familles reste primordiale dans 
ces situations délicates.

L’évaluation prédictive de la probabilité de polyhandicap se pose également 
dans le cas particulier de la détresse vitale néonatale. En France, lorsqu’il existe 
des marqueurs prévisionnels d’un possible ou probable polyhandicap ultérieur, 
la décision de poursuivre la réanimation ou de limiter les traitements se prend 
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en collégialité après avoir recueilli l’avis des parents et en les accompagnant 
de façon adaptée à la situation.

Clinique et prise en soins du polyhandicap

Troubles associés au polyhandicap : notions de comorbidité  
et multi-morbidité

En préambule de cette partie sur la clinique et la prise en soins du polyhandi-
cap, il est important d’expliquer pourquoi nous avons décidé d’utiliser le terme 
de « troubles associés au polyhandicap », en particulier pour les parties abor-
dant les aspects médicaux de l’accompagnement des personnes polyhandica-
pées. Quand ces troubles sont liés à la situation de polyhandicap, peut-on en 
effet parler de « comorbidité » ? Plus précisément qu’entend-on par le terme 
de comorbidité ? Ce terme est défini par la coexistence simultanée de deux 
affections chez un même sujet, avec souvent la notion d’une affection ini-
tiale à laquelle se surajoute(nt) la ou les autres affections. Cependant, il peut 
être difficile de déterminer l’affection initiale quand les atteintes surviennent 
simultanément et le risque est alors de considérer l’affection supplémentaire 
comme nécessairement une complication. Ainsi le terme de multi-morbidité 
permet d’évoquer ces co-affections sans nécessairement impliquer de lien de 
causalité entre elles. Ce terme de multi-morbidité trouve notamment son 
intérêt s’agissant des soins primaires, des symptômes à prendre en soins, et 
il est alors intéressant de prendre en compte la temporalité de la survenue 
des co-affections dans leur prise en soins  : survenue simultanée, successive 
et ordre de la succession des affections. Quand nous parlons de comorbidité, 
nous faisons également référence à la notion de complexité de la prise en 
soins liée à la pathologie causale et son impact fonctionnel sur la personne en 
termes de limitation d’activité et de restriction de participation sociale.

Ainsi parler de « troubles associés au polyhandicap » pourra, au cours de notre 
développement, référer à : des comorbidités (quand un symptôme est direc-
tement relié à un autre par un lien de causalité, dans un intervalle de temps 
défini) ; des multi-morbidités (s’agissant de plusieurs symptômes dont le lien 
de causalité ne peut être établi), avec un impact en termes de complexité 
de prise en charge de la pathologie causale (s’agissant notamment soit de la 
charge en soins liée aux symptômes soit du retentissement en termes de mor-
talité) et inscrivant le polyhandicap dans le cadre des pathologies chroniques 
et complexes où l’environnement dont la famille et les aidants tient une place 
prépondérante.
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Troubles de la motricité et autres comorbidités motrices

Les troubles moteurs appartiennent à l’entité même du tableau clinique de 
polyhandicap. À ce titre, la motricité de la personne polyhandicapée, à toutes 
les périodes de sa vie, mérite une attention particulière dans la prise en soins 
de réadaptation afin de compenser les déficits moteurs primaires (pour aug-
menter la fonction motrice), d’éviter les déficits secondaires inhérents et de 
favoriser les actes moteurs (préhension, déplacement…).

Dans le cadre du polyhandicap, les difficultés motrices peuvent être 
multifactorielles  : défaut de posture et/ou déficit moteur et/ou perte de 
sélectivité du mouvement et/ou hypertonie musculaire (spasticité) et/ou 
déformation neuro-orthopédique. L’enfant grandissant avec ces déficits 
moteurs sévères (immobilité relative), en l’absence relative de pesanteur, 
peut développer des déficits secondaires tels que des déformations neuro-
orthopédiques (scoliose, luxations de hanches, douleurs…) pénalisant 
plus encore la motricité et la qualité de vie de l’enfant et du futur adulte 
polyhandicapé.

Les interventions motrices doivent avoir pour objectifs de favoriser la 
motricité volontaire tout en évitant l’immobilité, et de prévenir les déficits 
secondaires. Les thérapies motrices pourraient ainsi se décliner pour diminuer 
les déficits moteurs primaires, en interventions favorisant la rééducation des 
déficits moteurs primaires (déficit musculaire, spasticité…) par un apprentis-
sage moteur. Un autre niveau serait la prévention de la survenue des déficits 
secondaires (rétraction musculaire, déformation squelettique, douleurs, limi-
tations d’amplitudes articulaires…). Enfin, un dernier niveau représenterait 
celui d’interventions directes sur les activités motrices (déplacements, actes 
de la vie quotidienne…) via des adaptations, des aides techniques et autres 
innovations technologiques.

Les programmes de thérapie motrice peuvent être définis comme des pro-
grammes qui comportent des stratégies ou actions visant à favoriser, faci-
liter, l’engagement actif des participants dans des actes moteurs (motor 
activation). Toutefois, ces actions sont trop rarement proposées aux per-
sonnes polyhandicapées (par exemple encourager quelqu’un à jouer avec 
un mobile, manipuler des objets…). Lorsque des activités motrices sont 
proposées, ce sont plutôt des activités dites passives (sans participation 
de la personne dans une motricité active) comme des stimulations multi-
sensorielles ou des massages. Aussi, les activités d’engagement moteur sont 
peu intégrées dans le quotidien des personnes avec polyhandicap, et les 
activités de loisirs sont surtout passives, comme regarder la télévision ou 
écouter de la musique.
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Les interventions motrices doivent prendre en compte que le déficit moteur 
primaire n’est pas uniquement travaillé per se, mais bien dans des activités 
motrices plus globales (manipulation par exemple) avec des objectifs bien 
précis et intégrés dans le quotidien de la personne. La rééducation motrice 
de la personne polyhandicapée doit intégrer la motricité dans tous ses aspects 
(du déficit à l’activité) et dans le programme quotidien de la personne.

Les éléments qui semblent pertinents pour permettre une amélioration 
de la fonction motrice (en lien avec l’apprentissage moteur) sont  : i) une 
adaptation des outils aux capacités réelles de chaque individu, notamment 
une adaptation des outils technologiques (nécessitant donc une expertise 
technologique) ; ii) la présence de rétrocontrôle permanent lors de l’action, 
impliquant que ce feedback soit donné par un outil technologique ou par le 
thérapeute ; iii) la présence en permanence lors de l’acte moteur d’un ou deux 
thérapeutes pour favoriser le geste ; iv) l’expertise du thérapeute par rapport 
aux principes de la rééducation motrice (et apprentissage moteur) ; et v) l’en-
gagement actif de l’individu polyhandicapé.

Les conditions de « succès » de la thérapie motrice semblent être en lien 
avec la motivation du thérapeute à engager l’individu dans la tâche motrice 
mais aussi avec la motivation et la capacité d’engagement de l’individu poly
handicapé dans la tâche, le plaisir qu’il a à faire l’action (gratification de 
l’action), son endurance, sa capacité à comprendre (notamment les liens de 
causalités motrices) et sa capacité à maintenir son attention. Les programmes 
d’interventions motrices doivent être pensés, conçus, sur les principes d’ap-
prentissages moteurs et via les adaptations technologiques existantes et/ou à 
développer spécifiquement pour le polyhandicap, par des équipes de cliniciens 
mais aussi d’ingénieurs. À partir de l’analyse de la littérature, il est possible de 
conclure à l’inefficience (dans le but de l’amélioration de la fonction motrice) 
de certaines interventions comme les thérapies neurodéveloppementales 
(celles du type Bobath, Wojta, Padovan ou autres thérapies conductives…) 
ou les thérapies de type oxygénothérapie hyperbare.

Pour proposer de telles interventions, chaque individu doit pouvoir bénéfi-
cier d’une évaluation individuelle, régulière, par des équipes expertes dans la 
rééducation motrice mais aussi ayant une expertise en technologie.

La présence de déficit moteur primaire (faiblesse musculaire, spasticité, 
dyskinésie…) et l’absence de locomotion, voire de position assise indépen-
dante (limitations d’activité motrice), et ce très tôt dans la vie de l’enfant, 
entraînent, en lien avec la croissance musculo-squelettique, de potentielles 
déformations neuro-orthopédiques (déficits secondaires) pouvant pénaliser 
les activités motrices de l’individu, voire dégrader sa qualité de vie. Aussi, 
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la prévention de ces déficits secondaires est depuis très longtemps une clé de 
voûte de la prise en soins des personnes polyhandicapées.

La scoliose (déformation du rachis dans les 3 plans de l’espace) et les patho
logies de hanches sont très fréquemment décrites voire semblent être 
constamment associées à la personne polyhandicapée. Plus un individu pré-
sente un polyhandicap sévère, plus celui-ci risque d’être peu mobilisé, peu 
« verticalisé » et a donc un plus fort risque de déformations orthopédiques 
à différents niveaux, liées à la croissance et à l’absence de pesanteur relative 
(défaut de verticalisation dans le champ de gravité). La présence de ces défor-
mations orthopédiques complique le positionnement confortable des indivi-
dus polyhandicapés, qu’ils soient enfants ou adultes.

Devant ces déformations orthopédiques importantes quasi inhérentes au 
polyhandicap, la mise en place d’appareillages dans la pratique clinique est 
recommandée. Un programme de verticalisation via l’utilisation de support 
adapté (standing, verticalisateur sur mesure…) semble relativement efficace 
pour permettre une meilleure densité osseuse (et prévenir l’ostéopénie), per-
mettre un maintien des amplitudes articulaires (hanches, genoux, chevilles) 
et une diminution de la spasticité. Installer les personnes polyhandicapées 
dans ce type d’appareillage nécessite par ailleurs des moyens humains impor-
tants. Ce type de programme de verticalisation est indispensable chez les 
personnes polyhandicapées à partir de l’âge où l’enfant devrait théoriquement 
être capable de se tenir debout.

Il est d’usage de mettre en place des postures des différentes articulations 
pour entraîner un étirement passif et ainsi éviter/prévenir des rétractions ten-
dineuses et articulaires et les déformations osseuses. Toutefois, il existe des 
interrogations sur le réel bénéfice et la pertinence des installations et pos-
tures, notamment celles portées nuit et jour. Des études spécifiques sur ces 
questions sont nécessaires. Dans l’attente de ces réponses, notamment quant 
aux mesures de prévention des déformations de hanches, la promotion des 
installations confortables et non préjudiciables à la qualité de vie et à la fonc-
tion en position couchée et assise, semble pertinente. De même, l’encourage-
ment de proposer la verticalisation avec 10 à 15° maximum d’abduction de 
hanche (par hanche, soit 20‑30° maximum au total) au moins une heure par 
jour semble également pertinent. Des études cliniques sont nécessaires pour 
affiner ces éléments de prévention.

De plus, il convient de s’assurer que l’enfant a les équipements nécessaires pour 
permettre les postures tout en garantissant la réalisation d’activités en lien avec 
son âge. Dans ce sens, il faut absolument éviter que l’enfant polyhandicapé soit 
plus de 8 heures dans une même position, même dans un support adapté. Ceci 
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est valable également pendant le sommeil, ce qui implique la nécessaire pré-
sence d’aides humaines disponibles à ce moment pour les mobiliser.

En lien avec l’immobilité prolongée, la personne polyhandicapée peut présen-
ter, au-delà des déficits secondaires décrits ci-dessus et en lien avec l’appareil 
locomoteur et la motricité, une ostéoporose (ostéopénie) et une désadapta-
tion majeure à l’effort par effet de la sédentarité. Ces facteurs individuels de 
comorbidité constituent alors un obstacle à la situation fonctionnelle motrice 
de l’individu.

Chez les personnes polyhandicapées, il existe pour certains une quasi absence 
d’activité physique liée aux difficultés motrices sévères, ce qui souligne la 
dépendance des personnes polyhandicapées à une tierce personne pour les 
mobilisations et la réalisation d’activité physique, même minime.

L’activité physique, la rééducation motrice et les aides à la mobilité sont l’af-
faire de tous dans tous les lieux de vie de la personne. Ces éléments doivent 
être intégrés au quotidien, et nécessitent que chacun (professionnel et per-
sonnes polyhandicapées) soit motivé. Les professionnels et aidants doivent 
être conscients et convaincus que la personne peut faire des acquisitions 
motrices et que toute acquisition a son importance, même les plus minimes.

Troubles psychiatriques, psychologie et psychopathologie

Les déficiences mentales, évaluées comme sévères à profondes, appartiennent 
également à l’entité même du tableau clinique de polyhandicap.

Lorsque les premières manifestations d’interactions entre l’entourage proche et 
l’enfant sont inhabituelles, l’observation de la cinétique des différentes acqui-
sitions psychomotrices est une bonne façon d’appréhender ses compétences. 
Le futur enfant polyhandicapé a souvent des acquisitions qui n’apparaissent 
pas aux âges attendus, ce qui le maintient dans son état de dépendance initiale. 
Dans ce contexte, lorsque l’interaction avec les proches ne comporte pas de 
retour de la part de la personne polyhandicapée, il n’y a jamais de certitude 
possible de savoir que l’on fait bien. Ces difficultés persistent avec la personne 
polyhandicapée devenue adulte avec laquelle la communication n’est possible 
que par une empathie nécessaire pour que la rencontre devienne réciproque.

Apports de la psychologie et de la psychopathologie

La personne polyhandicapée présente un fonctionnement émotionnel social 
correspondant à un âge inférieur à son âge réel. Ce décalage est retrouvé pour 
tous les domaines : mobilisation de son corps, gestion des émotions avec les 
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proches, image de soi dans l’environnement, changements d’environne-
ment, angoisses, interactions avec les pairs ou avec les objets, communica-
tion, contrôle des émotions. La cellule familiale permet des interactions plus 
souples entre l’enfant polyhandicapé et sa fratrie.

Les observations attentives permettent de repérer les angoisses archaïques qui 
perdurent chez les personnes polyhandicapées. Certaines précautions peuvent 
les limiter, comme par exemple la façon de leur parler, la limitation des pos-
tures d’équilibre instables lors du portage ou des installations inconfortables. 
Certaines méthodes par exemple ont montré l’intérêt du balancement dans 
un lit balançoire sur les réponses automatiques et émotionnelles et sur le tonus 
musculaire. De plus, il est important de favoriser les interactions entre per-
sonnes polyhandicapées et une certaine intégration dans des structures ordi-
naires car certaines compétences stimulées dans la petite enfance permettent 
d’améliorer leur socialisation et leur communication à long terme.

Les troubles du comportement sont fréquents chez la personne polyhandicapée 
comme les stéréotypies (comportements répétés, sans significations appa-
rentes), le bruxisme (faire grincer ses dents et serrer les dents), une attitude de 
repli, la passivité, l’isolement social et les manifestations d’auto-agressivité. 
La qualité de l’environnement permet une augmentation du bien-être des 
personnes polyhandicapées, et une amélioration de la vigilance et des inter
actions au sein de l’équipe soignante. Différentes méthodes sont proposées 
pour diminuer ces troubles du comportement mais ne sont pas validées pour 
le polyhandicap. Leur usage doit s’accompagner d’évaluations cliniques régu-
lières pour chaque patient. Aujourd’hui, seule la méthode Snoezelen7 a été 
évaluée de façon satisfaisante et paraît apporter un effet bénéfique.

Parmi les troubles du comportement, les comportements difficiles chez l’en-
fant ou l’adulte polyhandicapés sont le plus souvent réactionnels à la situation 
particulière de la personne et ne sont pas des troubles psychiatriques à propre-
ment parler. Ils sont aussi parfois appelés comportements perturbateurs, mais 
cette appellation insiste sur la dimension négative de ces comportements sans 
évoquer clairement qu’ils sont induits par diverses perturbations subies par la 
personne polyhandicapée. Il s’agit d’auto-agressivité, de stéréotypies envahis-
santes, et parfois de dégradation de l’environnement, de blessures sérieuses ou 
d’autres dommages. Ils interfèrent avec les apprentissages. Des facteurs favo-
risants ont été identifiés, comme les troubles du sommeil ou les troubles de 
l’audition. Ils peuvent généralement être améliorés par un environnement 
adapté et apaisant. Les formations spécifiques des équipes sur la façon de gérer 

7.  La méthode Snoezelen est une méthode de relaxation très utilisée pour les personnes 
polyhandicapées. Elle fait partie des « environnements multi-sensoriels ».
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les troubles du comportement ont un très gros impact sur les comportements 
difficiles et sont aussi bénéfiques pour les soignants.

Les pathologies psychiatriques

Les pathologies psychiatriques sont rares chez la personne polyhandicapée. 
Les études disponibles portent sur la dépression ou sur les troubles du spectre 
autistique chez les enfants ayant une déficience mentale sévère ou profonde, 
et ne concernent pas spécifiquement le polyhandicap.

•	 La dépression

Il n’y a pas de travaux portant spécifiquement sur la dépression chez les 
personnes polyhandicapées. Les seules études disponibles concernent les per-
sonnes ayant un trouble du développement intellectuel profond et non par-
lantes, pour qui les expressions faciales des émotions sont souvent difficiles à 
interpréter. Ces difficultés sont retrouvées dans l’interprétation des comporte
ments difficiles en cas d’anxiété ou de douleur. Des recherches seraient néces-
saires pour en savoir davantage sur la reconnaissance des émotions et des 
états intérieurs tant pour les expressions faciales que comportementales dans 
le polyhandicap. Les troubles dépressifs peuvent aussi s’accompagner de 
troubles du comportement, rendant complexe la distinction des manifesta-
tions dépressives.

•	 Troubles autistiques

Les troubles du spectre autistique ont été recherchés dans une seule étude 
chez des enfants américains de 8 ans ayant une paralysie cérébrale et en popu-
lation générale à cet âge. Bien que des troubles autistiques ont été révélés 
presque deux fois plus souvent chez les enfants avec une paralysie cérébrale, et 
plus encore, presque cinq fois plus pour les enfants hypotoniques, ces résultats 
ne sont pas extrapolables au polyhandicap.

Épilepsie

L’épilepsie est souvent une comorbidité du handicap initial, c’est-à-dire 
qu’elle vient compliquer une trajectoire développementale anormale, en 
lien avec la cause du polyhandicap (génétique ou acquise, pré- ou postna-
tale). Parfois, l’épilepsie est le premier symptôme du trouble du neuro
développement. Elle est donc un révélateur de la maladie neurologique 
développementale, d’origine génétique, malformative. En l’absence d’étio
logie connue, il est important de renouveler les explorations, quelques 
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années plus tard, compte tenu de l’avancée des progrès notamment dans le 
domaine de la génétique. Connaître la cause précise de l’épilepsie est béné-
fique pour le patient et sa famille.

Alors que la prévalence de l’épilepsie au sein de la population générale est 
estimée entre 3 et 6/1 000, il s’agit d’une des comorbidités les plus fréquentes 
chez les patients polyhandicapés. Cette comorbidité constitue un véritable 
« sur-handicap », surtout en cas de pharmaco-résistance en raison des com-
plications respiratoires ou traumatiques des crises, des complications liées aux 
traitements, des troubles du comportement surajoutés. Cela crée un risque 
accru de mortalité.

La sémiologie des crises observées est très variable en fonction de la situa-
tion clinique. L’analyse est rendue plus difficile, chez un enfant sans com-
munication verbale, et au comportement moteur différent, qui peut en outre 
présenter de nombreuses manifestations paroxystiques non épileptiques. Une 
même personne peut présenter plusieurs types de crises, et la symptomatolo-
gie des crises peut évoluer avec l’âge. Mais généralement, l’entourage peut 
facilement identifier les différents types de crises et pour une même personne, 
le type de crise est stable sur des périodes de quelques années. Tout phéno-
mène paroxystique n’est pas de nature épileptique, et le diagnostic différentiel 
peut être difficile à établir : apnées, manifestations végétatives en lien avec 
une douleur, syncope vagale, stéréotypies comportementales, mouvements 
oculaires anormaux, hémiplégie transitoire dans certaines affections géné-
tiques, dyskinésies paroxystiques (mouvements involontaires anormaux qui 
se répètent de manière épisodique), accès de dystonie axiale (spasmes patho-
logiques des muscles du dos et du tronc entraînant une flexion, une incli-
naison ou une extension incontrôlable du tronc), dystonie médicamenteuse 
(contractions musculaires involontaires suite à une prise médicamenteuse), 
exagération du facteur E ou facteur émotionnel (sursaut excessif déclenché 
par des stimulations), etc.

Les conséquences des crises sont variables. Dans la plupart des cas, les crises 
n’ont pas de conséquence autre que le désordre visible qu’elles occasionnent : 
fatigue, sensation de mal-être, modification transitoire et sans conséquence 
du rythme cardiaque, modification de la coloration des téguments, sueurs, 
agitation, etc. Les critères de sévérité des crises doivent être recherchés et 
guideront le traitement  : cyanose prolongée, crises traumatisantes, crises 
mal tolérées sur le plan hémodynamique ou respiratoire, crises avec phase 
post-critique prolongée. Certaines crises peuvent avoir des conséquences 
graves : traumatismes crâniens ou orthopédiques (notamment en cas de crises 
atoniques ou toniques dans le cadre du syndrome de Lennox Gastaut), mort 
subite (particulièrement en cas de crises nocturnes et répétées), ou accidents 
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domestiques (noyade dans le bain notamment). Les crises avec facteurs de 
gravité doivent être recherchées et ciblées par le traitement. Le traitement de 
ce type de crise est souvent une polythérapie.

Une exploration électro-encéphalographique (EEG) couplée à la vidéo doit 
être proposée devant toute épilepsie débutante et en cas de difficulté dia-
gnostique. Les modalités de l’examen devront être adaptées au handicap de 
l’enfant : installation, pré-médication, préparation au domicile ou sur le lieu 
de vie.

De nombreux traitements antiépileptiques ont vu le jour à partir des années 
1990, avec de nouveaux profils d’efficacité et de tolérance, une moindre toxi-
cité biologique et moins d’interactions. Le traitement est adapté au type d’épi-
lepsie et au diagnostic syndromique, selon des algorithmes définis récemment 
par la communauté neuro-pédiatrique et épileptologique internationale. Dans 
l’idéal, il doit également tenir compte de l’étiologie sous-jacente, et des profils 
somatique et comportemental du patient.

L’évaluation des effets secondaires est rendue complexe par la polypatho
logie et la polythérapie. Ils doivent cependant être connus, car leur expres-
sion peut être marquée  : sédation et encombrement bronchique avec 
les benzodiazépines en particulier, mais possible avec quasiment tous les 
médicaments anti-crise, agitation et hétéro-agressivité avec le lévétira-
cétam, le pérampanel, anorexie avec le topiramate, prise pondérale avec 
le vigabatrine ou le valproate, constipation avec la carbamazépine ou 
l’oxcarbazépine.

Dans certaines situations d’épilepsie monofocale pharmaco-résistante, 
un traitement chirurgical peut être proposé avec cortectomie, voire une 
hémisphérotomie précoce si la malformation est étendue. L’indication doit 
être posée en centre tertiaire de chirurgie de l’épilepsie, après un bilan pré-
chirurgical complet. L’existence d’un trouble du développement intellectuel 
préalable ne constitue pas une contre-indication à une approche chirurgicale 
si les autres conditions sont réunies.

D’autres traitements non conventionnels peuvent être proposés :
•  le stimulateur du nerf vague, qui permet une diminution de la fréquence 
des crises dans près de 50 % des cas, mais qui est beaucoup plus rarement asso-
cié à un contrôle complet de l’épilepsie ;
•  le régime cétogène, qui comporte une alimentation très pauvre en glu-
cides et riche en lipides (60 à 80 % de l’apport calorique) et qui entraîne la 
synthèse durable de corps cétoniques par l’organisme. Ce régime permet une 
réduction significative de la fréquence des crises dans 30 % des cas.
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Troubles respiratoires

Les troubles respiratoires sont la première cause de mortalité et la première 
cause d’hospitalisation en urgence dans la population polyhandicapée. Pour 
autant, des recherches sont à encourager sur un effectif suffisant de sujets 
polyhandicapés. L’objectif étant de préciser l’épidémiologie de ces troubles, 
que ce soit en termes de symptômes, de retentissement ou en termes de 
consommation de soins ou de sévérité.

Les mécanismes à l’origine de cette atteinte sont plurifactoriels :
•  une atteinte de la dynamique respiratoire que ce soit en raison d’apnées 
centrales, d’une obstruction des voies aériennes supérieures, d’une toux 
inefficace, d’une faiblesse et une mauvaise coordination des muscles 
respiratoires ;
•  une atteinte parenchymateuse pulmonaire en rapport avec des inhalations 
répétées (en lien avec la dysphagie, le reflux gastro-œsophagien, l’hypersaliva-
tion), des infections récurrentes, une hyperréactivité bronchique, un asthme ;
•  un volume pulmonaire diminué notamment en rapport avec une 
cyphoscoliose ;
•  des facteurs associés comme la présence d’une bronchodysplasie pulmonaire 
chez les anciens prématurés, un asthme, des traitements ayant un effet sur les 
sécrétions ou la dynamique ventilatoire (notamment les benzodiazépines).

L’évaluation de l’atteinte respiratoire est avant tout clinique, la participation 
lors des épreuves fonctionnelles respiratoires qui permettent d’apprécier au 
mieux la fonction respiratoire n’étant la plupart du temps pas possible chez 
les patients polyhandicapés.

S’agissant des attitudes thérapeutique et préventive, il existe peu d’études validant 
précisément les interventions thérapeutiques adaptées et leurs séquences précises 
dans cette population. Une attention particulière est ainsi portée aux troubles 
de l’oralité, à leur dépistage et leur prise en soins. Concernant la lutte contre 
l’encombrement respiratoire, la kinésithérapie respiratoire et l’apprentissage aux 
aidants de techniques de désencombrement sont préconisés, en tenant compte du 
positionnement et si besoin en utilisant des aides techniques adaptées. Les soins 
dentaires, l’état nutritionnel, l’encouragement de la mobilité sont également pré-
conisés, de même que la vaccination contre la grippe et le pneumocoque.

Enfin, en cas d’aggravation des symptômes et quand des traitements plus 
invasifs et/ou chroniques sont débattus, l’intervention d’une équipe de soins 
palliatifs et une discussion impliquant les proches aidants, familiaux et pro-
fessionnels, sont recommandées afin d’opter pour la solution la mieux adaptée 
au patient.
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Troubles de l’alimentation, de la nutrition et de la digestion

Que ce soit chez la personne polyhandicapée ou non, l’acte alimentaire est 
relié à la fois à l’état de santé et à la qualité de vie, sous ses dimensions aussi 
bien physiologique que sensorielle, sociale ou encore affective. L’alimentation 
et l’état nutritionnel qui en découle sont ainsi des enjeux majeurs de la qua-
lité de la santé et de la qualité de vie des personnes polyhandicapées. Des 
perturbations de l’acte alimentaire, de la digestion et leurs conséquences sur 
la santé des personnes polyhandicapées sont fréquentes. Plus largement, cela 
impacte leur entourage tant familial que professionnel.

Du fait des altérations de la commande motrice, de la sensorialité endo-
buccale, du réflexe de déglutition, que l’on appelle plus globalement dys
fonction oro-pharyngée, les troubles de la mastication et de la déglutition, 
associés à des fausses routes, sont très fréquents dans la population poly
handicapée avec par conséquent une prévalence de dysphagie de plus de 
90 % dans certaines études. La recherche systématique d’une dysfonction 
oro-pharyngée dans cette population est primordiale. Des outils de diagnos-
tic et/ou de caractérisation de cette atteinte existent (Dysphagia Disorder 
Scale  : DDS ; Eating Drinking Ability Classification System  : EDACS ; Subjective 
Global Nutritional Assessment : SGNA) mais souvent de passation longue et/ou  
spécialisée conduisant à la construction d’outils de dépistage plus rapides en 
cours de validation actuellement (Feeding and Nutrition Screening Tool : FNST). 
Cependant, il est souligné l’importance de la multidisciplinarité dans cette éva-
luation, incluant aussi bien les aidants professionnels que non professionnels et les 
différents soignants (orthophoniste, otorhinolaryngologue – ORL, neurologue, 
pédiatre, neuropédiatre, médecin de médecine physique et de réadaptation).

La dysphagie est d’autant plus fréquente que l’atteinte motrice et intellec-
tuelle est sévère, et elle est un facteur de risque d’hospitalisation notamment 
en rapport avec des infections respiratoires, mais aussi des apports caloriques 
et hydriques plus faibles. La dysphagie est également source de stress pour les 
aidants du fait du risque de fausse route associé, ainsi que par la prolongation 
des temps de repas qu’elle induit.

La prise en soins de la dysphagie repose sur l’adaptation des textures et l’ins-
tallation visant à éviter l’extension de la nuque. Cependant, les données 
scientifiques supportant le recours à des stratégies rééducatives spécifiques 
des troubles de la déglutition sont à ce jour manquantes dans la population 
polyhandicapée. Il existe également peu d’études s’intéressant au plaisir asso-
cié à la prise alimentaire et son expression dans cette population, même si 
des données émergent concernant des capacités olfactives préservées chez les 
enfants polyhandicapés.
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modifications du microbiote engendrées par les nutritions entérales au long 
cours, des études scientifiques complémentaires sont nécessaires pour évaluer 
leur intérêt dans la population polyhandicapée.

Plus de la moitié des patients polyhandicapés présentent un reflux gastro-
œsophagien et/ou une constipation. Concernant le reflux gastro-œsophagien, il 
est préconisé de réaliser un test thérapeutique aux inhibiteurs de la pompe à pro-
tons devant toute symptomatologie évocatrice (douleurs et réveils nocturnes, 
vomissements ou rejets extériorisés, perte de poids, anémie, caries, infections 
ORL répétées). Par ailleurs, l’épaississement de l’alimentation et l’installation 
en proclive seront recommandés. Concernant les autres traitements médica-
menteux, l’urecholine (prokinétique) ou le baclofène, le recours aux hydroly-
sats de protéines de lait de vache, l’association aux anti-histaminiques H2 
peuvent être envisagés même s’il manque d’études robustes dans cette popula-
tion. Concernant le traitement de la constipation, il est préconisé d’optimiser 
les apports hydriques et en fibres, puis le cas échéant de s’aider de lavements, 
d’agents osmotiques comme le lactulose ou le polyéthylène glycol.

Fragilité osseuse

L’ostéoporose est une maladie généralisée du squelette qui entraîne une dimi-
nution de la résistance de l’os et entraîne des fractures osseuses. Chez l’adulte, 
sa définition repose sur des valeurs basses de densité minérale osseuse (DMO) 
à l’ostéodensitométrie, tandis que chez l’enfant sa définition repose avant tout 
sur des manifestations cliniques (fractures). Aussi chez l’enfant, le terme de 
« fragilité osseuse » est préféré à celui d’ostéoporose et est défini par :
•  la présence d’un antécédent significatif de fracture(s) (fracture d’un os long 
de membre inférieur, au moins 2 fractures d’os longs de membres supérieurs ; 
fractures survenues suite à un traumatisme faible à modéré) et d’une DMO 
inférieure ou égale à –2  DS (déviation standard) en Z-score (ajusté selon 
l’âge, le sexe, la taille, la maturation osseuse) ;
•  ou une fracture ou un tassement vertébral (sans critère de DMO).

Les recommandations nationales de la filière OSCAR8 existent concernant la 
fragilité osseuse de l’enfant et il convient de les appliquer aux patients polyhan-
dicapés. Pour cela, les services spécialisés s’occupant de la santé osseuse doivent 
être accessibles aux patients polyhandicapés, enfants et adultes.

La masse osseuse augmente en principe jusque vers l’âge de 25 ans au pic de 
masse osseuse et est corrélée au risque de développer une ostéoporose à l’âge 

8.  La filière OSCAR réunit les acteurs des maladies rares de l’os, du calcium et du cartilage.



Synthèse

29

SY
N

TH
ÈS

E

adulte (plus le pic de masse osseuse est bas, plus ce risque est important). 
Aussi, la prise en compte de la santé osseuse dès l’enfance, a fortiori en cas de 
facteurs de risque de développer une fragilité osseuse, est essentielle.

La constitution de cette masse osseuse dans l’enfance et l’adolescence est 
influencée par des facteurs génétiques, mais aussi nutritionnels (apports calo-
riques, protéiques, calciques), endocriniens (vitamine D, hormones sexuelles), 
l’activité physique, et des facteurs de risque exogènes (tabagisme, prise de cer-
tains traitements comme les corticoïdes et certains antiépileptiques). Du fait 
de leur mobilité très restreinte, des troubles nutritionnels fréquents, des mul-
tiples traitements qu’ils reçoivent, les patients polyhandicapés apparaissent 
d’emblée comme à risque de fragilité osseuse.

Des valeurs de DMO basses sont ainsi retrouvées chez plus de 70 % des 
patients dans des populations d’enfants et adolescents avec paralysie cérébrale 
sévère, et des fractures sont retrouvées chez 5 à 10 % des patients.

Parmi les facteurs prédisposant à une fragilité osseuse, nous retiendrons 
sur le plan génétique les mutations du gène MECP2 dans le syndrome de 
Rett. Par ailleurs un état nutritionnel altéré, une dysphagie, une atteinte 
motrice plus sévère, la prise d’antiépileptiques et de corticoïdes sont 
autant de facteurs pouvant également altérer le métabolisme osseux et 
augmenter le risque de fragilité osseuse. Enfin, un déficit en hormone de 
croissance ou en stéroïdes sexuels (notamment en cas de retard puber-
taire) sont également des facteurs de risque sur lesquels une action théra-
peutique est possible.

La définition de la fragilité osseuse chez l’enfant renvoie à des fractures dont 
le diagnostic n’est pas toujours aisé chez l’enfant polyhandicapé, d’autant que 
ces fractures surviennent le plus souvent en l’absence de traumatisme identi-
fié. C’est donc dans le cadre du bilan d’un syndrome douloureux inexpliqué, 
ou à la constatation d’une déformation de membre ou d’un œdème lors des 
changes (le fémur est fréquemment atteint) que le diagnostic va être évoqué, 
puis confirmé par radiographie.

La mesure de la DMO repose à ce jour sur la mesure en Z-score pour l’âge et 
le sexe sur le corps entier, sans la tête, et sur le rachis lombaire. Cependant, 
les déformations orthopédiques parfois importantes, la présence de matériel 
étranger (gastrostomie, matériel d’ostéosynthèse) et les mesures notamment 
au niveau du rachis ne rendent pas forcément compte d’une fragilité osseuse 
des os longs. En conséquence, des mesures sur d’autres sites et notamment le 
fémur proximal et distal se développent mais nécessitent d’être davantage 
pratiquées et d’être standardisées en définissant des normes de référence, 
notamment pour la population la plus jeune.
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Il est préconisé de réaliser la première évaluation osseuse dès l’apparition de 
fractures des os longs sans cause traumatique, ou de fractures de vertèbres, ou 
de douleurs inexpliquées, notamment en cas de dénutrition sévère prolongée, 
et idéalement à partir de 6 à 8 ans. Ultérieurement, le suivi sera déterminé par 
la survenue de fractures, en cas de valeurs anormales de la DMO à la première 
évaluation et/ou à la puberté et en fin de croissance.

Sur le plan préventif et thérapeutique, la prise en soins repose tout d’abord 
sur l’identification et la prévention des facteurs de risque : apports nutrition-
nels, calciques et en vitamine D suffisants, dépistage et traitement d’un retard 
de croissance par déficit en hormone de croissance et d’un retard pubertaire, 
encourager le renforcement de l’activité physique et du travail musculaire 
notamment par la mise en charge à l’aide d’un appareil de verticalisation sur 
des temps de 60 minutes 5 jours par semaine. La verticalisation devrait faire 
partie intégrante du projet de vie du patient, ce qui pourrait permettre alors 
également d’avoir un effet sur des activités et sur la participation sociale (ali-
mentation, communication, jeux).

Les biphosphonates qui inhibent la résorption osseuse médiée par les ostéo-
clastes sont à ce jour les seuls traitements de la fragilité osseuse symptomatique 
chez l’enfant (présence de fractures) et leur indication n’est à ce jour par rete-
nue en prévention, c’est-à-dire chez un patient à risque ayant une diminution 
isolée de la mesure de DMO sans fracture associée. Cette option thérapeu-
tique fait parfois l’objet de discussions en centre expert, notamment dans le 
contexte de sujets douloureux sans autre cause identifiée, ou en amont d’une 
chirurgie. Cependant, ces indications n’ont à ce jour pas fait l’objet d’études 
dédiées, a fortiori dans la population polyhandicapée. Seuls les biphospho-
nates par voie intraveineuse sont à ce jour recommandés chez l’enfant.

Troubles endocrinologiques

La puberté est souvent perturbée chez les adolescents polyhandicapés avec un 
développement des caractères sexuels secondaires marqué par un développe-
ment de la pilosité pubienne plus précoce chez les enfants avec paralysie céré-
brale, mais une ménarche (première menstruation chez une jeune femme) ou 
une croissance génitale chez le garçon plus tardives, ainsi qu’une maturation 
osseuse retardée. Le retard pubertaire est ainsi retrouvé plus fréquemment que 
dans la population générale, d’autant plus que l’état nutritionnel est égale-
ment altéré, ce qui nous le rappelons, expose à un risque accru de fragilité 
osseuse pouvant justifier d’un traitement spécifique de ce retard pubertaire. 
A contrario, des pubertés précoces centrales sont également rapportées, y com-
pris également chez des patients dont l’état nutritionnel est altéré. Les aspects 
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psychologiques autour de la puberté ont par ailleurs peu fait l’objet d’études 
dans la population des adolescents polyhandicapés.

Troubles du sommeil

Les troubles du sommeil sont fréquents dans la population des enfants poly
handicapés, moins étudiés chez l’adulte, avec un retentissement important sur 
la qualité de vie des personnes et de leur entourage. Parmi les facteurs favorisant 
les troubles du sommeil chez la personne polyhandicapée, nous retiendrons :
•  des facteurs intrinsèques  : en lien avec la pathologie elle-même (par 
exemple syndrome d’Angelman, syndrome de Rett plus pourvoyeurs de 
troubles du sommeil), et les troubles associés, que ce soit une douleur, une 
hypertonie spastique ou dystonique, des troubles digestifs, un encombrement 
respiratoire, une épilepsie mal stabilisée ;
•  des facteurs extrinsèques : les traitements reçus par le patient, en lien avec 
son environnement (bruit environnant, stimuli liés au matériel médical comme 
les appareillages, les pompes de nutrition, etc.), le manque éventuel d’activité 
diurne, le manque d’exposition au soleil, l’absence d’une routine bien établie 
(même si en établissement a contrario les journées sont bien souvent rythmées 
par les activités, soins et repas), mais également des facteurs relationnels que 
ce soit avec ses pairs ou les proches (aidants familiaux et professionnels).

L’évaluation des troubles du sommeil commence par évoquer ces troubles et 
les diagnostiquer de façon systématique. Ensuite, pour les évaluer plus pré-
cisément, des outils tels que l’actimétrie ou la polysomnographie peuvent 
être utilisés sous réserve d’être acceptés par la personne. La plupart du temps, 
des hétéro-évaluations par questionnaires sont utilisées pour cette évalua-
tion (SNAKE ou Sleep Questionnaire for Children with Severe Psychomotor 
Impairment ; questionnaire de Simonds et Parraga par exemple).

Concernant la prévention et le traitement des troubles du sommeil, il faut tout 
d’abord limiter les facteurs de risque intrinsèques et extrinsèques modifiables 
cités plus haut. Les aidants et soignants adaptent notamment l’environne-
ment, en favorisant la mise en œuvre de routines, assurant un environne-
ment calme, peu éclairé, en limitant le temps de sommeil diurne, en adaptant 
si possible les médications et en prenant en compte les comorbidités citées 
précédemment. Des mesures comportementales peuvent être mises en œuvre 
(rituel du coucher, extinction graduelle, contrôle du stimulus…), il convient 
alors de les évaluer. Enfin sur le plan médicamenteux, la mélatonine est la 
seule molécule ayant en France l’autorisation de mise sur le marché (AMM) 
dans le cadre des insomnies de l’enfant avec trouble neurodéveloppemental, 
et n’a pas fait l’objet d’études dédiées à la population polyhandicapée.
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d’ostéosynthèse et des appareillages, etc.). Il sera également important d’évo-
quer les douleurs neuropathiques, mais aussi les atteintes du système nerveux 
autonome qui peuvent intervenir à la fois comme cause (notamment des 
troubles digestifs) ou comme des modalités d’expression différentes de la dou-
leur. S’agissant des douleurs musculo-squelettiques des hanches, les liens avec 
les modifications anatomiques sont à préciser et nécessiteraient d’être étudiés 
sur de larges cohortes afin d’établir une stratégie thérapeutique adaptée à la 
population polyhandicapée, en fonction de l’âge et des modifications anato-
miques constatées. Concernant les douleurs liées aux soins, celles-ci peuvent 
être observées quel que soit le soin, et sont présentes chez la majorité des 
patients quand on les évalue de façon systématique et avec des échelles adap-
tées. Cela nécessite donc une vigilance pour tous les actes de soins où il y a 
un contact physique avec le patient, a fortiori chez ceux ayant la plus grande 
dépendance (dont font partie les patients polyhandicapés). Ceci nécessite 
d’évaluer ces actes sur le plan de la douleur et des mesures préventives à 
mettre en œuvre.

L’expression de la douleur chez les sujets polyhandicapés passe rarement par 
une plainte verbale directe du sujet, mais plutôt par des modifications com-
portementales et des manifestations indirectes qui peuvent être similaires à 
celles observées dans la population générale (pleurs, cris, grimaces, agitation, 
difficultés à être consolé) mais également plus spécifiques de cette population. 
Ainsi, des modifications du tonus (majoration de la spasticité, des mouve-
ments anormaux), de la fréquence des crises épileptiques, une atonie motrice, 
des réactions paradoxales (éclats de rire), des comportements auto- ou hétéro-
agressifs, une perturbation du sommeil, des signes végétatifs (sueurs, varia-
tions de la fréquence cardiaque, troubles de la coloration cutanée…) peuvent 
être observés. Il est important de s’aider d’outils d’hétéro-évaluation validés 
dans cette population, pour des âges donnés :
•  Grille d’évaluation de la douleur-déficience intellectuelle (GED-DI) éga-
lement appelée Non Communicating Children’s Pain Checklist (NCCPC) pour 
l’évaluation d’une douleur aiguë et qui ne nécessite pas de connaissance anté-
rieure de l’enfant (validée dans une population de 3  mois à 56  ans, d’âge 
développemental moyen 24 mois) ;
•  Face Legs Activity Cry Consolability (FLACC) également validée chez l’en-
fant (4‑19 ans) pour des douleurs aiguës sans nécessité de connaître l’enfant 
au préalable ;
•  Échelle Douleur Enfant San Salvadour (DESS) validée dans une popula-
tion de patients polyhandicapés âgés de 6 à 33 ans qui nécessite une évalua-
tion en comparaison avec l’état de base et qu’il est conseillé de remplir en 
équipe pluridisciplinaire ;
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•  Profil Douleur Pédiatrique (Pediatric Pain Profile ou PPP) qui compare éga-
lement l’état actuel de l’enfant (validé de 1 à 18 ans) à son état habituel décrit 
par les proches ;
•  Échelle Expression de la Douleur chez l’Adolescent et l’Adulte 
Polyhandicapés (EDAAP) pour les adolescents et adultes polyhandicapés 
qu’il est conseillé de faire passer en binôme, mais dont les propriétés psycho-
métriques méritent d’être plus amplement étudiées.

La formation à l’utilisation régulière au sein des équipes, hospitalières ou 
médico-sociales, de ces outils dans le cadre d’une évaluation et prise en soins 
adaptée de la douleur dans cette population est nécessaire, en soulignant 
également l’intérêt des évaluations croisées.

Le traitement de la douleur commence par sa reconnaissance, son évaluation et 
la recherche de sa cause qui est éventuellement traitable. S’agissant des traite-
ments pharmacologiques de la douleur, les recommandations de l’anciennement 
Afssaps9 –  aujourd’hui l’ANSM10 – de 2009 révisées en 2016 concernant le 
non-recours à la codéine sont applicables également à cette population. Pour 
les douleurs légères, des antalgiques non opiacés sont prescrits en première 
intention, et des antalgiques opiacés sont utilisés pour les douleurs modérées 
à sévères, en adaptant les doses à l’intensité de la douleur mais également en 
étant vigilant au risque d’interactions avec les traitements de fond du patient. 
Dans le cas des douleurs neuropathiques et par extension dans le cadre des dou-
leurs chroniques d’étiologie indéterminée dans cette population, l’usage de la 
gabapentine ou de l’amitryptiline sont indiqués. La monothérapie est privilé-
giée si possible.

Des études pharmacologiques sont nécessaires, portant en particulier sur les 
potentielles interactions médicamenteuses dans cette population où la poly-
médication est fréquente. Au-delà des thérapeutiques médicamenteuses, les 
méthodes non pharmacologiques sont également très importantes du fait de 
leur effet sur les composantes comportementale et émotionnelle de la dou-
leur. Elles requièrent des évaluations dédiées à cette population de patients 
polymédicamentés afin de permettre justement une épargne médicamenteuse.

Évaluation des compétences et déficiences

L’évaluation des compétences et des déficiences de la personne polyhandicapée 
est complexe et nécessite des évaluations régulières de sa situation globale et 
de ses compétences et difficultés spécifiques.

9.  Afssaps : Agence française de sécurité sanitaire des produits de santé.
10.  ANSM : Agence Nationale de Sécurité du Médicament et des produits de santé.
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et de progresser. Ces évaluations doivent permettre l’approche précise des 
compétences des personnes polyhandicapées car les outils construits pour la 
population générale ou ayant des déficits moins sévères ne sont pas utilisables. 
La conscience de soi n’existe souvent qu’à l’état d’ébauche chez les personnes 
polyhandicapées et trois profils psycho-développementaux peuvent être clini-
quement distingués : i) émergence d’un « éprouvé identitaire » ; ii) stabilisa-
tion de l’« éprouvé identitaire » ; et iii) émergence d’une attention conjointe, 
de partage émotionnel et d’apprentissage (permanence de l’objet, liens de 
causalité et activités symboliques).

L’évaluation des compétences cognitives comporte de nombreux aspects et 
nécessite une analyse de toutes les compétences qui participent à la cognition. 
Des outils sont validés ou en cours de mise au point. Les approches utilisées 
sont diversifiées et complémentaires  : évaluation cognitive par habituation 
visuelle, évaluation de la vigilance, évaluation des compétences sensorielles, 
des capacités de communication, compétences expressives, de compréhen-
sion dans différents modes d’interaction, évaluation des préférences de situa-
tions ou d’activités préférées, évaluation du tempérament – pour ne citer que 
les plus récents.

Les évaluations dans les domaines médicaux sont elles aussi nombreuses et 
disparates.

La motricité est le volet le plus étudié avec plusieurs outils : mobilité globale, 
petits mouvements, tonus musculaire, spasticité. Ces outils ont une grande 
utilité clinique pour bien connaître les capacités motrices de l’enfant et ainsi 
orienter les aides et les thérapies adaptées à chacun et pour suivre l’évolution 
des compétences motrices dans la durée.

Les évaluations sensorielles nécessitent elles aussi des outils spécifiques pour les 
personnes polyhandicapées. Pour la vision, sont évalués : la motricité oculaire, 
l’acuité visuelle, le champ visuel, la sensibilité au contraste, la perception des 
couleurs, de la profondeur, du mouvement. L’évaluation de la vision dans le 
cadre d’une cécité corticale, et l’évaluation de l’odorat, sont à l’étude.

Le statut nutritionnel doit être déterminé régulièrement chez ces personnes afin 
d’évaluer l’état nutritionnel des points de vue calorique et qualitatif (en particu-
lier les apports vitaminiques), et en raison de possibles interactions médicamen-
teuses. Le bavage, en lien avec une hypersalivation et/ou surtout des troubles 
de la déglutition, participe également de l’atteinte respiratoire des personnes 
polyhandicapées. Une échelle d’évaluation du bavage est importante.

De plus, il est indispensable aujourd’hui d’objectiver les bénéfices respectifs 
des différentes modalités de prise en soins globale, inclusives ou non, par des 
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être sensibles à leur environnement, à l’attention qui leur est portée et aux 
soins qu’on leur prodigue. Certains philosophes insistent sur l’absence de res-
pect qui consiste à « être aveugle à l’expression humaine » et à qualifier de 
« légume » une personne polyhandicapée.

Le respect de la dignité de la personne polyhandicapée repose sur une réflexion 
éthique et participe à sa qualité de vie, comme pour tout autre personne. La 
dignité comporte plusieurs acceptions. L’approche de la qualité de vie par 
la dignité est fonction du lien que celui qui l’évalue a avec la personne en 
situation de polyhandicap. L’évaluation de la qualité de vie dans le champ du 
polyhandicap permet non seulement de connaître la qualité de vie de ces per-
sonnes mais aussi de mieux garantir et de renforcer leurs droits fondamentaux.

Une évaluation triangulaire par les soignants, les parents et des observa-
teurs plus éloignés, utilisant des méthodes différentes d’évaluation est utile à 
une approche plus fiable de la qualité de vie de ces personnes. Du fait d’une 
absence de proximité avec la vie qu’elles mènent au quotidien, les médecins 
ne sont pas en position de correctement évaluer la qualité de vie des per-
sonnes polyhandicapées.

Les méthodes proposées pour évaluer la qualité de vie des personnes poly
handicapées sont soit objectives (recueillant des données quantifiables), soit 
subjectives (à partir d’informations recueillies et analysées de façon rigoureuse 
mais non quantifiables). Ces différentes méthodes peuvent être appliquées de 
façon complémentaire pour répondre à une même question.

Les méthodes objectives s’appuient sur des outils dédiés au polyhandicap ou 
adaptés à lui. Certaines ont été validées en anglais ou en espagnol (QoL-
PMD : Quality of Life-PMD). L’échelle PolyQol, en langue française, utilise 
une approche objective et subjective. Une approche subjective permet une 
plus grande proximité avec la personne polyhandicapée. Enfin, les indica-
tions apportées par le témoignage des proches, familles et soignants, com-
portent, elles aussi, une certaine réduction des expériences des personnes 
polyhandicapées. Néanmoins, ces témoignages ont une grande pertinence 
dans l’analyse de la qualité de vie de ces personnes. Par ailleurs, lorsque ces 
outils sont traduits pour être utilisables dans une autre langue que celle dans 
laquelle ils ont été construits et validés, ils doivent être de nouveau validés 
dans chaque nouvelle langue.

Facteurs influençant la qualité de vie de la personne polyhandicapée

Différentes approches abordent la qualité de vie sous divers angles complé-
mentaires et ont été utilisées mais leur nombre et donc leur fiabilité restent 
encore faibles.
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L’impact des structures d’accueil et de leur fonctionnement sur la qualité 
de vie est fonction de la qualité des activités adaptées à chaque personne 
polyhandicapée. Il se traduit par les manifestations de satisfaction de ces per-
sonnes, notamment les indices de bonheur et la réduction des aspects désa-
gréables des activités de routine. Leur évaluation permet la mise en place de 
stratégies d’amélioration de la qualité de vie des personnes polyhandicapées : 
caractéristiques des équipes, des méthodes de travail, etc. Concernant des 
activités quotidiennes, la satisfaction des personnes polyhandicapées a été 
évaluée par le temps passé à chaque activité, ou par des comportements 
répertoriés et reconnaissables tant par les proches que par les non familiers. 
L’attention portée par les équipes à la qualité de l’environnement sonore et 
visuel, à l’ajustement aux besoins individuels en termes de soins d’hygiène 
est très importante. Elle contribue au processus d’attachement du jeune en 
situation de polyhandicap, à sa famille et à l’équipe.

L’analyse de l’efficacité des soins prodigués montre un impact sur le bien-
être physique, matériel et émotionnel, les interactions sociales, la possibi-
lité de choix, le développement personnel de la personne polyhandicapée. 
Cependant, ces études n’abordent pas l’impact sur leur participation sociale 
ni sur le respect des droits humains.

L’impact de l’état de santé et des traitements sur la qualité de vie la personne 
polyhandicapée est significatif. La prévention et le traitement de la douleur 
sont des plus importants. On note une corrélation positive significative entre la 
mobilité et la qualité de vie. Le retentissement des interventions chirurgicales 
et des traitements au long cours sur la qualité de vie a été peu étudié et n’est 
souvent pas validé. L’amélioration de l’état nutritionnel par l’alimentation via 
une gastrostomie a été montrée. Les auteurs insistent sur l’intérêt de recueillir 
la chronologie et l’« histoire de vie » décrite par les familles pour connaître 
les conséquences de ces traitements. Rechercher, repérer et tenir compte des 
manifestations de la personne polyhandicapée qui traduisent sa satisfaction, sa 
préférence ou son déplaisir lors des activités quotidiennes est aussi nécessaire.

La qualité de vie des aidants et des proches

Les parents ont un niveau de qualité de vie notablement plus bas que la 
moyenne de la population française de mêmes âge et sexe. En effet, le 
polyhandicap retentit sur la qualité de vie des familles, tant par tout ce qu’il 
impose et modifie de la vie quotidienne que par la souffrance de voir son 
enfant, et l’adulte qu’il devient, ne pas bénéficier de ce dont il aurait besoin 
au quotidien. Le maintien du lien entre le parent et son enfant polyhandicapé 
est un facteur de meilleure qualité de vie. Les parents ont besoin de soutien 
quand leur enfant est hospitalisé. Leur inquiétude majeure concerne souvent 
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le devenir de leur enfant quand ils vieilliront ou décèderont. Beaucoup sou-
haitent que leur enfant meure avant eux car ils redoutent ce qu’il adviendrait 
à leur enfant polyhandicapé s’ils ne sont plus là. Parallèlement, le degré de 
bien-être des parents décroît avec l’âge.

Les facteurs influençant la qualité de vie des parents sont le niveau d’éduca-
tion, le statut professionnel, la structure familiale et l’environnement social.

Les fratries ont un meilleur degré de bien-être que les parents. Les occasions 
de partager des activités communes avec le frère ou la sœur polyhandicapé(e) 
et d’avoir des moments de temps personnel sont essentielles pour la qualité de 
vie des frères et sœurs.

Cas particulier de la crise sanitaire de la Covid-19

Caractéristiques cliniques de l’infection par le SARS-CoV-2  
chez les personnes polyhandicapées

La grande diversité de signes cliniques de l’infection par le SARS-CoV-2 et 
la plus grande fréquence de ses complications chez les patients atteints de 
pathologies chroniques et chez les sujets âgés ont amené à s’interroger sur les 
conséquences et les particularités de l’infection par le SARS-CoV-2 chez les 
personnes polyhandicapées.

Lors de la première vague de la pandémie (printemps 2020), un observatoire 
de la pathologie Covid-19 chez les personnes polyhandicapées a été mis en 
place, associant les services de soins médicaux et de réadaptation (SMR)11 
de la Fédération du Polyhandicap de l’AP-HP, les 4  Centres de Référence 
Déficience Intellectuelle de Causes Rares labellisés Polyhandicap, et des asso-
ciations et réseaux régionaux de prise en soins des personnes polyhandicapées. 
L’objectif de cet observatoire était de collecter rétrospectivement les cas d’in-
fection par le SARS-CoV-2 afin de documenter les particularités de cette 
infection dans cette population de personnes fragiles.

Les personnes polyhandicapées étaient considérées comme ayant été infectées 
par le SARS-CoV-2 dans les cas suivants : une RT-PCR (technique qui permet de 
faire une PCR – réaction en chaîne par polymérase afin d’amplifier de l’ADN – à 
partir d’un échantillon d’ARN) positive pour le SARS-CoV-2 ou symptomato-
logie compatible avec une infection par le SARS-CoV-2 et personne accueil-
lie dans une institution où au moins deux autres personnes ont simultanément 
présenté une infection confirmée par RT-PCR, ou personne présentant une 

11.  En janvier 2022, l’appellation de SMR (Soins médicaux et de réadaptation) a remplacé celle 
de SSR (Soins de suite et de réadaptation).
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symptomatologie compatible pour la Covid-19 vivant auprès de proches ayant 
un diagnostic d’infection par le SARS-CoV-2 confirmé par RT-PCR. Le recueil 
des données s’est effectué via un questionnaire largement diffusé aux médecins 
(pédiatres, neuropédiatres, médecins de médecine physique et réadaptation, 
médecins généralistes) exerçant auprès de personnes polyhandicapées. Entre le 
1er avril 2020 et le 1er juillet 2020, un total de 98 observations a pu être collecté 
et analysé.

Les sujets provenaient des zones géographiques françaises les plus touchées 
lors de la première vague de l’épidémie en 2020 (nord, centre et sud-est) et 
la plupart d’entre eux étaient issus de clusters en milieu institutionnel et pré-
sentaient les nombreuses comorbidités associées au polyhandicap (épilepsie, 
scoliose avec déformation thoracique, troubles de la déglutition). L’infection 
par le SARS-CoV-2 chez les personnes polyhandicapées était peu symptoma-
tique chez près de la moitié des sujets (46 %). Les symptômes respiratoires les 
plus fréquents étaient la dyspnée (un sujet sur cinq), l’hypoxémie dans 29 % 
des cas et l’encombrement bronchique chez 21 % des patients. Les signes extra-
respiratoires les plus fréquents étaient digestifs (diarrhée/vomissements) dans 
26,5 % des cas, avec une légère prédominance chez les femmes, suivis des signes 
neurologiques (altération de la conscience/modification du comportement) 
dans 24,5 % des patients, et une fréquence accrue ou l’apparition de novo de 
crises d’épilepsie chez les sujets non épileptiques observée dans 3,1 % des cas. 
La durée médiane de l’infection par le SARS-CoV-2 était de 9 jours, et signifi-
cativement plus longue chez les adultes que chez les enfants. Près de 20 % des 
sujets ont dû être hospitalisés pour des troubles respiratoires correspondant à des 
formes sévères de l’infection, 5 % ont nécessité une admission en réanimation. 
Quatre adultes sans comorbidités pulmonaires préexistantes sont décédés des 
suites de l’infection par le SARS-CoV-2. Par la suite, les vagues successives de 
la pandémie de la Covid-19 ont entraîné de nombreux autres cas chez les per-
sonnes polyhandicapées. Parmi ceux pris en soins au sein des services de SMR 
impliqués dans l’observatoire, il a été observé une fréquence accrue de formes 
sévères et de décès en 2021. Par ailleurs, de nombreuses études ont confirmé un 
plus grand risque de formes sévères et de décès, mais aussi de formes prolongées 
de la maladie chez les personnes atteintes de trouble du développement intel-
lectuel, de troubles neurodéveloppementaux ou de trisomie 21.

Accès aux soins, émergence de la télémédecine et de la télé-rééducation 
pour les personnes polyhandicapées

Pendant les confinements, l’accès aux soins des personnes polyhandicapées 
a été sévèrement compromis. C’est lors de la première vague de la pandé-
mie que les consultations dématérialisées de télémédecine ont pris leur essor. 



Polyhandicap

42

Concernant le polyhandicap, un dispositif de téléconsultations a été ouvert 
en Île-de-France pour un certain nombre d’établissements médico-sociaux, ce 
qui a permis le maintien d’un suivi à distance des personnes polyhandicapées 
tant par les médecins que par les personnels paramédicaux spécialisés (kinési
thérapeutes, orthophonistes, ergothérapeutes, etc.). La consultation déma-
térialisée a aussi aidé au maintien du lien entre les familles et leur enfant 
confiné en établissement. Cependant, toutes les personnes en situation de 
handicap n’ont pas pu bénéficier du suivi nécessaire (distanciel ou présentiel) 
à cause des difficultés de repérage des personnes en situation de handicap 
prises en soins au domicile de leurs familles.

Les données de la littérature attestent que de nombreuses personnes en situa-
tion de handicap ou de polyhandicap n’ont pas reçu une prise en soins opti-
male durant la crise sanitaire. Une étude rétrospective menée à l’international 
pendant les confinements et portant sur les personnes atteintes de déficience 
mentale et/ou développementale a montré que l’accès aux soins des patients 
a été profondément impacté durant cette période. En effet, 74 % des parents 
rapportent la perte d’au moins une prestation thérapeutique et/ou éducative 
pour leur enfant et 36 % ont déploré une perte d’accès aux soins.

Les avis portant sur l’efficacité de la télé-rééducation sont divergents selon les 
études : une revue de la littérature portant sur la prise en soins des enfants et des 
sujets jeunes présentant des troubles développementaux et bénéficiant d’un suivi 
en télé-rééducation a analysé 55 études sur le sujet et a montré que dans envi-
ron 50 % des cas les parents jugeaient la télé-rééducation aussi voire davantage 
efficace que la rééducation en présentiel. Pour les personnes atteintes de trouble 
du développement intellectuel, le suivi dématérialisé (soins, éducation) semble 
représenter une solution à l’isolement et peut permettre la poursuite de leur 
prise en soins. À l’inverse, une autre étude ayant recueilli l’avis de parents d’en-
fants présentant une ou plusieurs déficiences rapporte que la télé-rééducation 
est perçue comme moins efficace que la rééducation en présentiel, et ce plus 
particulièrement chez les enfants atteints de déficiences multiples.

Impact de la crise sanitaire sur les parents des personnes polyhandicapées

Pendant les confinements, les parents des enfants polyhandicapés ont vu leur 
charge/fardeau augmenter, notamment en ce qui concernait les soins, la toilette, 
l’aide à la communication et les activités de leur enfant. Ils ont rapporté une aug-
mentation de leur fatigue tant physique que psychique avec aussi un sentiment 
fort d’abandon. Deux études qualitatives ont mis en exergue les sentiments de 
peur des parents pour la vie de leur enfant mais aussi leur sentiment d’isolement 
et d’abandon par le système de soins, obligeant les parents à batailler pour obte-
nir la prise en soins de leur enfant et sa vaccination contre le SARS-CoV-2.
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Périodes de la vie de la personne polyhandicapée 
et parcours de soins/ de vie

L’accompagnement des personnes polyhandicapées qui avancent en âge doit 
impérativement associer les soins médicaux spécifiques nécessaires et prendre 
aussi en compte les dimensions sociale et éducative afin de leur proposer un 
projet de vie cohérent, adapté et intégratif.

L’avancée en âge des personnes polyhandicapées est à risque à chaque étape de 
leur vie. Dans l’enfance, l’épilepsie souvent pharmaco-résistante, en lien avec les 
maladies progressives, représente la complication la plus fréquente et la plus grave 
(30 % des personnes polyhandicapées ont plus de quatre crises par mois en dépit 
du traitement antiépileptique). C’est aussi la principale cause de décès au jeune 
âge. À l’adolescence, la croissance entraîne la majoration rapide des scolioses qui 
doivent faire l’objet d’un suivi attentif et de mesures de prise en soins préventives 
et curatives. Les complications respiratoires représentent à l’âge adulte la pre-
mière cause de décès, généralement avant l’âge de 50 ans. Cependant, les progrès 
en termes de prise en soins rééducative (corset-sièges moulés, positionnement en 
mousse de nuit, traitements anti-spastiques) permettent généralement la stabili-
sation à l’âge adulte des complications orthopédiques.

Petite enfance

Chez l’enfant, le polyhandicap se manifeste par des retards de développement 
et des problèmes de santé  : ces signes conduisent les familles à s’interroger 
avant même qu’un diagnostic ne soit posé. Pour les parents, l’annonce du 
polyhandicap constitue un processus complexe, long et douloureux. L’enjeu 
principal de cette annonce, dans la confrontation à la réalité de la situation, 
est de leur permettre de s’adapter aux besoins spécifiques de leur enfant. Il est 
nécessaire de poser le diagnostic de polyhandicap le plus tôt possible, même 
en l’absence d’une étiologie formellement identifiée, afin de mettre en place 
des actions de soutien précoces pour l’enfant et sa famille.

L’accompagnement des familles joue un rôle crucial pour prévenir l’épuise-
ment de la famille (parents et fratrie) et favoriser le développement global 
du jeune enfant polyhandicapé. Pendant cette période critique de la petite 
enfance, il est essentiel que les parents et les professionnels unissent leurs com-
pétences complémentaires pour observer l’enfant au-delà de ses déficiences et 
répondre à ses besoins spécifiques, en favorisant son bien-être et son dévelop-
pement global. En plus du rôle de la famille, il est important d’identifier les 
environnements inclusifs ou spécialisés qui soutiennent l’éducation du jeune 
enfant polyhandicapé.



Polyhandicap

44

La découverte et l’adaptation des parents au polyhandicap de leur enfant se 
font sur la durée, dans la mesure où le polyhandicap se manifeste au fur et à 
mesure du développement de l’enfant. Les parents découvrent ainsi progres-
sivement ce qu’est le polyhandicap en même temps qu’ils découvrent leur 
enfant, et se découvrent eux-mêmes en tant que parents de cet enfant-là. 
Le processus de parentalité et les liens d’attachement se développent dans la 
même temporalité que le processus d’annonce. Il est donc crucial d’amorcer 
et d’accompagner le processus d’annonce du polyhandicap le plus tôt pos-
sible, même si l’évolution de la pathologie reste incertaine, car cela permet 
de mettre en place des actions de soutien précoce pour l’enfant et ses parents, 
plutôt que de les enfermer dans une incapacité définitive.

Diagnostiquer précocement le polyhandicap chez un enfant permet d’ac-
compagner au mieux l’enfant et sa famille dans leur parcours de soins. Il est 
également important que les équipes médicales s’efforcent de diagnostiquer 
la cause des lésions cérébrales responsables du polyhandicap, afin de définir 
des objectifs médicaux, rééducatifs, ré-adaptatifs et socio-éducatifs à court, 
moyen et long termes, et de proposer des traitements médicaux appropriés. 
Le dépistage précoce des signes cliniques du polyhandicap chez les nourris-
sons revêt donc une importance fondamentale pour une prise en soins et un 
accompagnement global précoce et adapté.

L’annonce du polyhandicap ou de la maladie causale est un moment difficile 
et douloureux à la fois pour les familles et pour les professionnels de santé. Les 
études montrent que la plupart des parents se disent insatisfaits de la manière 
dont cette annonce a été faite. Des recommandations existent pour améliorer 
les conditions de l’annonce médicale : réunir les deux parents, partir de leur 
savoir expérientiel (leurs doutes et leurs observations), communiquer les élé-
ments de diagnostic le plus tôt possible, proposer un plan de suivi et d’accom-
pagnement précis, et fournir aux parents une perspective réaliste du handicap 
de leur enfant. Il est essentiel que les professionnels de santé soient formés et 
préparés pour faire face à ces situations d’annonce, et il est nécessaire que ces 
formations se développent davantage.

Les soins précoces chez les enfants polyhandicapés revêtent eux-aussi une 
importance capitale pour les parents, offrant de l’espoir et leur permettant 
d’être actifs dans les soins et la construction de l’avenir de leur enfant. Les 
interventions thérapeutiques doivent être centrées sur les besoins de l’enfant, 
en favorisant la plasticité cérébrale et la prévention, et sur ceux de la famille 
(soutien parental). Il est recommandé de privilégier les soins à domicile ou en 
ambulatoire plutôt que l’hospitalisation complète, si l’état de santé le permet, 
tout en trouvant un équilibre dans les thérapies proposées afin de ne pas sus-
citer de faux espoirs. Bien que les recherches sur l’efficacité des interventions 
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thérapeutiques précoces soient encore limitées, il est nécessaire de développer 
des programmes solides (fondés sur les preuves scientifiques) et de soutenir les 
familles dans leur organisation quotidienne. L’implication des parents est cru-
ciale et il convient de les accompagner tout au long du processus d’annonce 
et de soins, en tenant compte de leurs besoins propres et de leur évolution, 
de leur contexte et de leur bien-être. Les interventions précoces impliquent 
la coordination des différents professionnels de santé entre eux, d’autant que 
les établissements spécialisés en polyhandicap sont généralement accessibles 
seulement à partir de l’âge de 3 ans, sur notification de la Maison départe-
mentale des personnes handicapées (MDPH). Il est également nécessaire de 
prévoir des solutions de répit ou de soutien pour les parents.

Le très jeune enfant polyhandicapé nécessite un accompagnement spécifique 
pour stimuler son développement psychomoteur, sensoriel, perceptif et cogni-
tif, compte tenu de ses besoins particuliers et des déficits d’expériences senso-
rielles de base. Les troubles visuels ont un impact significatif sur les capacités 
motrices, cognitives, relationnelles et sociales, et doivent être dépistés, tandis 
que la communication avec l’enfant polyhandicapé repose sur la reconnais-
sance d’une intentionnalité potentielle et sur l’interprétation intuitive des 
signaux non verbaux.

Les enfants polyhandicapés ont des besoins spécifiques en matière d’accom-
pagnement du développement affectif, émotionnel et social, nécessitant des 
interactions sensibles et sécurisantes avec leurs parents et un soutien pour la 
régulation émotionnelle et la communication non verbale.

Les supports et les aides, qu’ils soient technologiques ou humains, jouent un 
rôle crucial dans l’accompagnement des enfants polyhandicapés, en favorisant 
leur engagement, en stimulant leur intérêt et en améliorant leur autonomie. 
Cela peut être réalisé grâce à l’utilisation de jouets multi-sensoriels, d’aides 
techniques adaptées, de dispositifs médicaux et par le biais d’interventions 
rééducatives telles que la psychomotricité, la kinésithérapie, l’ergothérapie 
et l’orthophonie. Ces interventions visent à développer les compétences 
motrices, sensorielles et de communication de ces enfants.

Il est primordial de souligner l’importance d’une inclusion précoce, d’adapta-
tions appropriées et de collaborations entre les services spécialisés et les envi-
ronnements familiaux et éducatifs inclusifs pour favoriser le développement 
des enfants polyhandicapés.

En conclusion, il est essentiel d’effectuer un repérage et un diagnostic pré-
coces du polyhandicap, en impliquant les familles dès le début et en offrant 
un soutien adéquat. Les interventions précoces, respectant les principes de 
l’apprentissage moteur et de la prévention des déficits secondaires, doivent 
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être proposées, tout en favorisant l’accueil dans des environnements inclusifs 
de la petite enfance en partenariat avec les services spécialisés. Des travaux 
supplémentaires sont nécessaires pour développer et valider des interventions 
thérapeutiques précoces et mieux appréhender le développement de l’enfant 
polyhandicapé dans ses différents contextes de vie, en particulier au domicile, 
de façon à étudier les conditions d’un soutien parental continu et cohérent.

Transition médicale vers l’âge adulte

Chez la personne polyhandicapée, la transition vers l’âge adulte n’est pas 
un événement unique mais est un processus continu qui débute entre 13 et 
15  ans, parfois plus tôt, au moment de l’annonce du diagnostic (selon les 
situations), et se termine avec la consultation ou la séance de transfert vers 
un service adulte.

Ce processus ne se limite pas à l’organisation du changement d’équipe, mais à 
la prise en compte de la réalité du vieillissement de la personne polyhandicapée 
et au fait qu’elle devient une personne adulte, ce qui a des implications médi-
cales, sociales, juridiques, etc., pour la personne elle-même, et pour sa famille.

Dans le champ du polyhandicap, trois grandes spécificités de cette transition 
vers l’âge adulte entrent en ligne de compte :
•  la vulnérabilité de la personne polyhandicapée questionne l’intérêt même 
du changement de l’équipe en charge du suivi médical à l’âge de 18  ans. 
Cependant, le processus de transition devrait être lui systématique ;
•  le handicap moteur bien qu’en rapport avec des lésions stables dans le 
temps, évolue avec l’âge et fait appel à des besoins et compétences différents ;
•  le trouble du développement intellectuel est d’une part un facteur de risque 
de développer des troubles du comportement à l’adolescence, et d’autre part 
un élément de complexité dans l’organisation de la transition, qui doit nor-
malement aboutir à (ou tout au moins tendre vers) l’autonomisation des ado-
lescents face à leur handicap. Les troubles du comportement se traduisent 
souvent par l’apparition de comportements de défi qui nécessitent une éva-
luation rigoureuse pour être correctement pris en soins. Le manque d’auto
nomie rend les choix en termes de lieu de vie et d’orientation plus difficiles 
pour les proches aidants, dont la famille.

Tout ceci doit pousser les équipes soignantes à établir un protocole de transi-
tion médicale qui réponde aux grands enjeux du polyhandicap : anticipation 
des attentes de la famille et des aidants, projet basé sur une réévaluation 
récente des capacités motrices, cognitives, d’autonomie et d’adaptation de 
l’adolescent, planification de la transition sur plusieurs années, prise en 
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compte des aspects légaux du passage à l’âge adulte, abord des aspects médi-
caux neurologiques et extra-neurologiques, identification précoce du référent 
médical en médecine d’adultes et suivi de la réalité du suivi post-pédiatrique.

La transition reste difficile dans le champ des maladies chroniques, et plus 
particulièrement dans celui du polyhandicap, notamment par l’absence 
d’équivalence stricte entre médecins d’enfants et d’adultes à l’hôpital. Ceci 
implique la création d’un parcours de soins nouveau par rapport à celui qui 
avait été développé en pédiatrie.

Les personnes polyhandicapées adultes et vieillissantes

La sévérité globale du polyhandicap s’accroît avec l’âge et on observe chez 
les plus âgés une majoration de la déficience tant motrice que cognitive. Cela 
a pour conséquence une majoration de leur niveau de dépendance déjà très 
important.

Les premières données issues de la Cohorte nationale Eval-PLH (personnes 
polyhandicapées-parents-soignants) ont montré que le tableau clinique des 
personnes polyhandicapées vieillissantes est dominé par les troubles du com-
portement (90 % des sujets de plus de 50 ans), la douleur chronique (25 % des 
plus de 35 ans, 60 % des plus de 50 ans) et les troubles digestifs (constipation 
chronique : 66 à 80 % des plus de 35 ans).

Les personnes polyhandicapées atteignent un niveau équivalent à un âge 
de 5 à 7  mois de développement normal, tant dans les domaines moteurs 
que cognitifs. Ceci peut s’expliquer par la pauvreté des expériences sensori
motrices en lien avec leurs déficits qui leur sont proposées mais aussi par une 
prise en soins éducative souvent absente ou insuffisante en institution, ce qui 
vient aggraver le trouble du développement intellectuel.

Une autre particularité du vieillissement des personnes polyhandicapées est la 
rareté de l’occurrence des pathologies chroniques (diabète, cancers, maladies 
cardiovasculaires) qui peut s’expliquer en partie par le relatif jeune âge des 
individus et aussi par l’absence d’exposition à certains facteurs de risque car-
diovasculaires et environnementaux (tabac, alcool, alimentation trop riche, 
trop salée…).

Systèmes de soins et les lieux de vie

En France, un système de soins unique est mis en œuvre avec la filière tri
partite de prise en soins des personnes polyhandicapées. Cette filière est 
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articulée entre le secteur sanitaire (services MCO-SMR12 spécialisés) dédié à 
la prise en soins des personnes polyhandicapées requérant des soins médicaux, 
les établissements du secteur médico-social offrant un accompagnement plus 
centré sur le projet de vie de la personne et la prise en soins au domicile des 
parents. Ainsi, notre système de soins offre des solutions d’accueil médicale-
ment graduées pour les enfants et pour les adultes permettant de répondre à 
l’ensemble des besoins de la personne polyhandicapée tout au long de sa vie.

Cependant, ce parcours de soins n’est pas toujours optimal. Malgré l’existence 
de services de SMR spécialisés, certains patients polyhandicapés médicalisés 
ne peuvent y être accueillis faute de places disponibles et/ou du fait d’une cou-
verture géographique parcellaire. D’autres personnes polyhandicapées avec 
un polyhandicap sévère sont toutefois accueillies en secteur médico-social. 
Les personnes polyhandicapées prises en soins au domicile de leurs parents 
sont majoritairement de jeunes enfants, souvent avec un polyhandicap sévère 
et instable engendrant des répercussions importantes sur le vécu et sur la vie 
sociale de leurs aidants familiaux.

Une part importante (7 à 10 %) d’adultes polyhandicapés demeure dans des 
établissements pédiatriques faute de place dans les structures pour adultes. 
D’une manière générale, l’accompagnement des adultes polyhandicapés est 
moins bien coordonné, leur suivi étant souvent assuré dans le cadre de consul-
tations réalisées par des médecins généralistes et plus rarement par des méde-
cins spécialistes.

En Europe, les politiques nationales en matière de handicap se conforment 
aux principes dictés par la Convention des Nations unies (CNU), ce qui a 
contribué à un vaste mouvement de désinstitutionnalisation. Ce mouvement 
a été accentué par la nécessité de mieux contrôler les dépenses de santé. 
Les modalités d’accompagnement des personnes en situation de handicap 
suivent un gradient nord-sud : dans les pays d’Europe du nord, notamment en 
Scandinavie, les institutions ont quasiment disparu et leur prise en soins s’ef-
fectue sous la responsabilité des communes qui financent et organisent loca-
lement les aides. Dans la plupart des pays au sud de l’Europe, la prise en soins 
des personnes polyhandicapées repose encore sur des institutions, souvent en 
nombre réduit, pour des raisons tenant aux possibilités de financement. En 
France, malgré un système de soins dédié, le manque de places pour les per-
sonnes en situation de handicap s’est traduit par le placement en Belgique 
d’environ 3 500  personnes en situation de handicap dont des personnes 
polyhandicapées. Des études s’intéressant au système de soins de différents 

12.  MCO : Médecine, chirurgie, obstétrique et odontologie ; SMR : Soins médicaux et de réa‑
daptation.
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de décompensation aiguë conduisant à une hospitalisation (dont un séjour 
en réanimation ou en unité de soins continus) est plus fréquente chez les 
enfants polyhandicapés, et ce d’autant plus qu’ils bénéficient de soins tech-
niques au long cours (qui en soulignent un peu plus la fragilité). Il est ainsi 
difficile, face à la répétition des épisodes aigus, d’identifier à quel moment 
la situation de la personne bascule et peut conduire à son décès. Il faut sou-
ligner l’intérêt d’une collaboration entre les différents acteurs du parcours 
de soins pour éviter, quand cela est possible, certaines hospitalisations mais 
aussi pour adapter au mieux les décisions quant au niveau de soins adapté à 
la personne.

La majorité des décès survient actuellement à l’hôpital, éventuellement en 
unité de soins intensifs, mais une proportion importante d’enfants avec une 
maladie neurodégénérative décède à domicile.

Si la fin de vie de la personne polyhandicapée intervient dans le cadre fami-
lier de son lieu habituel de vie (l’établissement médico-social et/ou le domi-
cile), auprès de ceux qu’elle connaît et qui l’ont accompagnée toute sa vie, 
cela nécessite de prévoir des moyens humains et financiers adaptés.

En cas de transfert en milieu hospitalier, il est nécessaire de prévoir la 
mise en place de dispositifs d’accueil des aidants habituels, non seulement 
à même d’être médiateurs de la personne auprès de l’équipe soignante mais 
également de pouvoir rassurer la personne par leur présence pour l’accom-
pagner au mieux. Ces dispositifs doivent permettre de répondre aux besoins 
des patients, familles et professionnels, en termes d’évaluation et d’adapta-
tion des traitements, de capacités d’accueil et temps d’échange suffisants en 
amont, pendant le décès mais également après, avec la poursuite des échanges 
multidisciplinaires et collégiaux ainsi que la formation des professionnels. De 
fait cela nécessite des moyens financiers et humains dédiés, en lien avec des 
équipes spécialisées en soins palliatifs, en service spécialisé pédiatrique ou 
dans les services de soins intensifs où ces situations d’accompagnement de fin 
de vie sont fréquentes.

Les soins palliatifs font aujourd’hui partie du mandat social confié à la médecine. 
La médecine palliative peut soutenir une démarche soignante et humaine qui 
tient compte des vulnérabilités de l’enfant polyhandicapé. Pourtant, encore 
trop peu d’établissements inscrivent l’accompagnement de fin de vie dans leur 
projet. Dès lors, il n’existe que peu de protocoles d’accompagnement de fin 
de vie, rédigés en coopération avec la personne elle-même et les proches. Les 
enfants ou adultes sont alors réorientés dans la grande majorité des cas vers 
le domicile ou vers un établissement de santé car l’accompagnement est alors 
considéré comme trop lourd pour l’équipe de l’établissement.
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Pour intégrer une démarche palliative dans l’établissement, il est indispen-
sable de mener une réflexion sur des changements de fonctionnement là 
où les pratiques de concertations font défaut, mais également d’apporter les 
moyens financiers et humains rendant possible cette démarche.

En effet, la fin de vie de la personne polyhandicapée doit être considérée 
comme faisant partie intégrante de son projet de vie. L’accompagnement 
de la famille et de l’équipe pluridisciplinaire habituelle de la personne par 
une équipe de soins palliatifs est précieux, pour garantir un questionnement 
éthique tout au long de ce moment, aider à un positionnement et garantir 
une démarche optimisée dans la lutte contre la souffrance physique mais éga-
lement psychique de la personne et de son entourage.

Rappelons que si la mise en place de soins palliatifs est possible pour les sujets 
ayant fait l’objet d’une décision de limitation et d’arrêt de traitement (LAT) 
depuis la loi de 2016 Clayes-Leonetti, cette démarche palliative ne doit pas 
être réservée à ces situations et dans les situations de pathologies chroniques 
complexes, a fortiori non curables. La notion de démarche palliative intégrée 
précocement (et en associant le cas échéant avec une démarche dite curative) 
a montré un bénéfice dans un certain nombre de situations, avec notamment 
des enfants qui décédaient avec moins de supports techniques agressifs et plus 
fréquemment en dehors du service de réanimation quand une démarche pal-
liative intégrée avait été mise en place.

L’appel aux ressources en soins palliatifs doit donc être encouragé et des ren-
contres régulières être organisées entre équipes de soins palliatifs et équipes 
accompagnantes pour apprendre à se connaître et à collaborer. Au-delà de 
la gestion de la douleur, de la qualité de vie de l’enfant et sa famille, la com-
munication avec les équipes et leur soutien, l’aide à la décision mais aussi 
le suivi du deuil des parents et fratries relèvent du champ de la médecine 
palliative.

Lors d’un épisode de décompensation ou d’une maladie venant aggraver 
son état de santé, la personne polyhandicapée et ses proches sont souvent 
confrontés à la question de l’obstination thérapeutique déraisonnable. Le 
critère de la qualité de vie doit rester l’élément central de la pertinence 
des traitements. Or la représentation de la qualité de vie est partiellement 
construite par les tiers, la famille et les professionnels de santé. Cette éva-
luation peut être également perturbée par les ressentis de l’entourage  : 
perte du sens du soin pour les soignants qui se sentent démunis face à la 
personne, attachement à la vie de la part de l’entourage familial, engage-
ment de la responsabilité du médecin, etc. Il paraît nécessaire de respec-
ter la temporalité de chaque partie prenante et de permettre à chacun de 
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cheminer dans le temps et dans la prise de décision. Mais c’est l’intérêt 
premier de l’enfant ou de l’adulte polyhandicapé qui doit impérativement 
guider la décision.

La décision d’arrêt de soins de support, comme l’alimentation et l’hydratation 
entérales notamment, suscite des problèmes complexes, douloureux et encore 
non résolus. Certains proches de la personne polyhandicapée pourraient 
considérer qu’interrompre ces soins (qui leur semblent relever des besoins 
élémentaires et d’une attitude digne) consisterait à engager un processus qui 
mènerait à la mort « de faim et de soif ». Leur approche est toute autre pour 
des thérapeutiques antalgiques et sédatives, y compris s’agissant de la sédation 
en phase terminale face à un symptôme réfractaire, dont ils comprennent les 
justifications dans un contexte donné, avec pour finalité le respect du bien-
être de la personne en fin de vie. Le cadre de référence étant différent pour les 
familles et les médecins, nous pouvons souligner l’importance de s’accorder 
sur les mots et les concepts afin d’éviter les malentendus, mais également l’im-
portance de parler de la mort avec la personne polyhandicapée elle-même, et 
d’annoncer également les décès à ses pairs. Rappelons que si la décision de 
limitation et/ou arrêt de traitement relève légalement d’une décision médi-
cale après réunion collégiale, l’avis des titulaires de l’autorité parentale doit 
être sollicité. Ils doivent être informés de la réunion collégiale, et la recherche 
du maintien de l’alliance thérapeutique est habituellement privilégiée dans 
ces situations difficiles.

La fin de vie de la personne polyhandicapée soulève ainsi des enjeux autour 
de la prise de décision pour autrui ou de la prise de décision assistée qui est 
recommandée par l’article 12 de la Convention des Nations unies relative aux 
droits des personnes handicapées. L’anticipation dans le cadre d’un projet de 
soins co-construit avec l’ensemble des partenaires du soin (patient, aidants 
familiaux et professionnels, équipes médicales) et évolutif au gré des épisodes 
de vie de la personne, dans une démarche palliative intégrée de type Advance 
Care planning, semble intéressante mais mérite d’être validée scientifique-
ment. Tout au long de ce processus, la question de la communication entre 
les acteurs et l’utilisation d’un lexique commun, qui devra le cas échéant être 
reprécisé, sont essentielles pour permettre un accompagnement au plus près 
de l’intérêt premier de la personne.

L’éthique du soin (ou care) questionne les limites actuelles des politiques de 
santé publique concernant la fin de vie, au regard de leur orientation géné-
rale, mais aussi des moyens accordés. La question est de savoir s’il y a encore 
une place pour une réflexion éthique dès lors que les questions de coût et 
d’organisation prennent le dessus, notamment pour les groupes de population 
vulnérables et les décisions médicales dites « difficiles ».
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La personne polyhandicapée, ses aidants et la société

Famille, proches aidants et professionnels

La sévérité de la condition des personnes polyhandicapées ainsi que leur 
dépendance et leur vulnérabilité impactent lourdement leur entourage, qu’il 
soit familial ou professionnel. Si l’exercice de la parentalité n’est pas remis en 
question par la situation de polyhandicap, le parent va devoir toutefois trou-
ver sa place et assumer ses responsabilités parentales dans une configuration 
complexe. En effet, la fonction éducative apparaît au second plan derrière la 
fonction thérapeutique, compte tenu des enjeux vitaux pour l’enfant et des 
besoins de soins au long cours.

Prendre soin de son enfant polyhandicapé, assurer son bien-être et son édu-
cation conduisent les parents à une vigilance de tous les instants, y compris 
parfois la nuit, la privation de sommeil ayant des conséquences néfastes sur 
la santé des parents. Les parents éprouvent des difficultés à déléguer leur res-
ponsabilité à une autre personne, en particulier à cause des attentes sociales 
à leur égard et/ou du défaut d’un étayage professionnel suffisant. La charge 
parentale est lourde, sur le plan concret comme sur le plan émotionnel : i) ils 
doivent faire face à des conflits de rôles, en référence aux nombreux rôles 
qu’ils vont devoir assumer pour répondre aux besoins médicaux, éducatifs et 
sociaux de leurs enfants ; ii) ils doivent assumer des soins médicaux et faire 
face aux préoccupations financières liées à la prise en soins de l’enfant ; iii) ils 
sont confrontés à une perte de contrôle sur le temps et à une perte d’indé-
pendance liée au caractère chronique et invalidant du polyhandicap. Étant 
donné leur fatigue importante et le peu de temps personnel dont ils disposent, 
certains parents d’un enfant polyhandicapé ont tendance à ne pas investir 
beaucoup d’énergie dans leur couple, à s’éloigner de leur conjoint(e) et à avoir 
moins de moments d’intimité. A contrario, d’autres développent entre eux des 
co-étayages et des stratégies résilientes pour mieux résister au stress. Si les 
parents s’adaptent en majorité à la situation, c’est toujours au prix de « sur-
charges physique et psychologique » et d’éprouvés de culpabilité les condui-
sant à agir de manière ambivalente, avec un besoin de réparation constante. Il 
y a apparition d’un syndrome de burn-out ou d’une dépression quand les capa-
cités d’adaptation et les ressources d’un aidant face à une situation de soins 
sont dépassées. La situation de polyhandicap peut également avoir un impact 
psychologique négatif sur la fratrie, avec des vécus de honte, de culpabilité ou 
des phénomènes de parentification.

L’aide des professionnels doit ainsi s’orienter vers la prise en compte des difficul-
tés potentielles de communication au sein de la famille (parents, fratrie) et vers 
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l’étayage de cette communication, en particulier dans les moments plus difficiles 
(puberté, transitions, projet de vie pour l’avenir d’adulte). Les parents et plus 
globalement la famille, ont besoin d’étayages à différents niveaux (fonctionnel, 
psychologique, physique, etc.) et sous différentes formes (écoute, information, 
formations, relais, répits, etc.). Ces besoins de soutien concrets vont varier en 
fonction de la temporalité propre à chaque famille, de l’âge de l’enfant, de leurs 
vécus subjectifs, et des contraintes imposées par le polyhandicap (hospitalisa-
tions, dégradation de l’état de santé, etc.). Cependant, nous avons pu mon-
trer qu’il existe des invariants concernant les besoins des parents  : se savoir 
entendus et reconnus dans leur expertise de parents, être écoutés et respectés, y 
compris dans leur ambivalence, être bien informés, permet aux parents de pou-
voir exercer « une parentalité soignante » qui s’ajuste au mieux aux besoins de 
leur enfant polyhandicapé. La famille, les proches aidants et les professionnels 
constituent en effet, par leurs observations et leurs analyses, des « porte-parole » 
de la personne polyhandicapée, témoignant du vécu de celle-ci.

Le fait de pouvoir partager la responsabilité de l’accompagnement de leur 
enfant avec les professionnels, avec authenticité, mais aussi maintenir une vie 
sociale et professionnelle contribue à soutenir les parents contre l’épuisement 
(fonction sociale protectrice). La possibilité de rencontrer d’autres parents 
avec des vécus similaires dans le cadre d’associations, de réseaux sociaux ou de 
dispositifs de parole, et d’échanger entre pairs, constitue par ailleurs une aide 
précieuse pour réduire le sentiment d’isolement.

Les auxiliaires de vie sociale (AVS) et les accompagnants des élèves en situa-
tion de handicap (AESH) déchargent la famille du poids de certains soins 
médicaux et du quotidien, et partagent avec elle leurs observations et leur 
compréhension des besoins de l’enfant. Leur pérennisation auprès des familles 
constitue donc un enjeu important pour la personne polyhandicapée et sa 
famille elle-même. Cependant, le manque de formation et de reconnaissance 
professionnelle, ainsi qu’un vécu d’isolement peuvent avoir raison de l’enga-
gement de ces professionnels intervenant au domicile.

Avec l’âge, les besoins d’un environnement élargi se font sentir. L’adolescent 
et a fortiori l’adulte polyhandicapé vont être de plus en plus accueillis en ins-
titution, y compris en internat. L’influence des professionnels sur la qualité de 
vie de la personne polyhandicapée va ainsi croître. Lorsqu’elles sont antici-
pées et préparées, les transitions vers d’autres espaces collectifs, notamment à 
l’entrée dans l’âge adulte, peuvent contribuer à l’amélioration de la qualité de 
vie de la personne polyhandicapée.

Accompagner des personnes polyhandicapées implique de bénéficier de 
moyens humains suffisants et d’une équipe pluridisciplinaire ayant des 
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compétences et des qualifications diverses. Chaque corps de métier doit être 
reconnu et avoir une place identifiée et repérable dans l’organisation, sans 
qu’il y ait de prédominance du médical sur l’éducatif, de la rééducation sur 
les soins infirmiers, et vice versa. Ce sont la mise en commun des expériences 
et le travail transdisciplinaire qui apportent de la cohérence au projet de vie.

Pour les professionnels intervenant en institution, l’optimisation et l’adap-
tation de leurs environnements de travail, en particulier le maintien d’un 
ratio personnel/patient élevé et des mesures ciblées (dispositif d’analyse de 
pratiques), et le travail d’équipe limitent la charge physique et émotionnelle 
inhérente au contexte de polyhandicap.

Communication

La communication se situe au centre des méthodes d’accompagnement 
de la personne polyhandicapée. Elle constitue un droit humain fonda-
mental et est intrinsèquement reliée à la notion de participation sociale 
qui est développée dans un paragraphe ultérieur de cette synthèse. La 
communication peut se définir comme la possibilité pour une personne 
d’être comprise par des moyens verbaux ou non verbaux et de se faire 
comprendre alors qu’elle est impliquée dans une activité avec un contexte 
social donné.

Les déficiences cognitives et motrices des personnes avec un polyhandicap 
induisent un handicap de communication important qui entrave leur par-
ticipation aux interactions de leur quotidien et péjore leur place sociale. 
Les personnes polyhandicapées communiquent de manière non-verbale 
et parviennent difficilement au niveau symbolique. La mise en place d’une 
communication multimodale avec les personnes polyhandicapées est indis-
pensable. L’entrée en relation peut s’établir par le toucher, par les regards. 
C’est le dialogue somatique décrit dans le cadre de la stimulation basale. Les 
personnes polyhandicapées s’expriment de manière concrète par des gestes, 
des vocalises, des mouvements du corps et des regards. L’intentionnalité des 
comportements est parfois difficile à établir. Leur communication peut encore 
être entravée par leur état de vigilance, leur état de santé et les déficiences 
sensorielles fréquentes.

Ces déficiences induisent une dépendance de la personne aux interpréta-
tions des partenaires de communication ainsi qu’au contexte physique et à 
l’ici et maintenant. Les personnes non oralisantes sont limitées à désigner 
des éléments du contexte. Dans le cas du polyhandicap, cette limitation à 
l’ici et maintenant est due à la déficience langagière comme intellectuelle, 
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d’évolution avec des approches et des moyens adaptés. L’évaluation de la 
communication des personnes peut être faite par l’observation directe ou à 
l’aide de grilles d’observation. Cette évaluation doit être menée en équipe 
transdisciplinaire. Les manières de communiquer de la personne et les ajus-
tements pour communiquer avec cette personne doivent être connus de 
tous ses partenaires de communication. Les partenaires de communication 
doivent identifier les manières parfois idiosyncrasiques, c’est-à-dire utilisées 
uniquement par la personne, de communiquer, proposer des opportunités de 
communication et répondre de manière adaptée à ses tentatives de commu-
nication. Ils doivent utiliser des modalités de communication accessibles, et 
adapter la temporalité de leur échange à celle de la personne en situation de 
polyhandicap.

Les activités proposées à la personne polyhandicapée doivent induire un rôle 
actif de sa part. Les stimulations sensorielles sont un bon contexte de déploie-
ment de la communication. Néanmoins, il faut s’assurer que la personne 
puisse par exemple déclencher des stimulations.

Le raisonnement clinique qui sous-tend les choix de moyens de CAA est 
encore peu documenté. Un manque de transfert concret existe entre les 
recommandations de la recherche à propos de pratiques validées dans la litté-
rature et les pratiques cliniques de terrain.

Les apprentissages

La personne polyhandicapée a la possibilité de progresser si tant est que des 
aménagements adéquats soient mis en place, qu’une évaluation de ses défi-
ciences, de ses potentialités et ses modalités particulières d’être au monde et 
de communiquer soit conduite, et que sa trajectoire personnelle d’évolution 
soit prise en compte.

L’éducation tout au long de la vie des personnes polyhandicapées, et plus 
récemment encore l’enseignement qui leur est donné, soulève de nombreux 
défis pour les familles, les praticiens et les politiciens. Se posent notamment 
les questions de la bonne connaissance de leurs besoins spécifiques, des pra-
tiques et des méthodes adaptées, et de la formation des professionnels. La 
mobilisation spontanée dans l’activité et l’exploration est fortement entravée 
par des limitations importantes (déficits sensoriels et moteurs, modalités de 
communication restreintes, etc.), ce qui complexifie l’accès aux apprentis-
sages pour la personne polyhandicapée. Cependant, quels que soient ses défi-
ciences, son âge et son profil, la personne polyhandicapée possède bien des 
capacités d’apprentissage.
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Du fait de son extrême vulnérabilité physique, la personne polyhandicapée a 
besoin d’un haut niveau d’attention et de soin. Ainsi, toute situation du quo-
tidien constitue potentiellement une situation d’apprentissage, à condition 
qu’elle respecte les besoins spécifiques de la personne polyhandicapée, soutienne 
et n’entrave pas son désir et ses possibilités d’apprendre. La première visée est 
fondamentale et relève autant du soin que de l’éducation et de l’enseignement : 
permettre à la personne, quel que soit son âge, de se créer ou de maintenir, selon 
les cas, une représentation la plus unifiée et cohérente possible d’elle-même et 
de son environnement, favoriser l’appropriation progressive de ses différents 
systèmes sensorimoteurs sur un mode instrumental. Il conviendra pour cela d’ai-
der la personne polyhandicapée à discerner à l’intérieur des expériences mul-
ti-sensorimotrices ce qui relève de l’activité auditive, visuelle, motrice, tactile, 
etc., puis à coordonner et intégrer ses différentes expériences (sensori-motrices, 
perceptives, sensorielles et conceptuelles) de manière qu’elles prennent sens 
pour elle. Pour répondre à l’exigence d’une approche éducative cohérente et 
holistique qui prenne en considération la personne dans son entièreté et contri-
bue à répondre à ses besoins de développement fondamentaux et singuliers, de 
nombreux auteurs s’entendent sur la nécessité d’élaborer un « projet éducatif 
individuel » conçu et partagé en équipe élargie aux parents.

Des conditions fondamentales, d’ordre institutionnel, didactique et méthodo
logique, doivent être réunies pour que la personne s’engage sur la voie de 
l’apprentissage. Ce sont :
•  le projet éducatif individuel, qui doit s’étayer sur une évaluation globale 
du fonctionnement. Y figurent les objectifs d’apprentissage à long terme et à 
court terme, le choix des stratégies éducatives pour atteindre ces objectifs et 
rendre l’environnement accessible. Nous avons montré qu’en France cet outil 
n’existe pas en tant que tel ;
•  l’évaluation globale qui s’organise en équipe pluridisciplinaire élargie 
aux parents. Elle apporte des informations précieuses sur le fonctionnement 
cognitif, sensoriel (visuel, auditif, tactile, olfactif) et moteur, si toutefois 
elle se fait dans le milieu de vie habituel de la personne polyhandicapée, 
et se répète, grâce à des observations continues et fines. Elle peut utiliser 
des situations médiatisées par du matériel. Pour être efficiente, il est recom-
mandé qu’elle privilégie un croisement des points de vue entre parents et 
professionnels ;
•  la mise à disposition des outils pédagogiques qui, avec le matériel adapté, 
favorise l’apprentissage et la participation des élèves polyhandicapés. Il peut 
s’agir de dispositifs de communication alternative et améliorée, du matériel 
sensoriel, des tablettes numériques adaptées. Par exemple, des interrupteurs 
ou des contacteurs seront utilisés pour offrir des moyens de contrôle et 
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d’expression à la personne polyhandicapée, ou encore pour susciter sa partici-
pation, améliorer ses états d’éveil et son engagement ;
•  un suivi coordonné au sein de l’équipe. Les rôles et les responsabilités doivent 
être clairement identifiés, une concertation et une communication efficaces 
s’imposent pour réussir. Créer des opportunités d’apprentissage et de mobili-
sation cognitivo-sensori-motrice est essentiel et doit être mis en œuvre non 
seulement par le personnel enseignant, mais aussi par le personnel soignant ;
•  un partenariat de qualité avec les parents. De nombreux auteurs le pré-
sentent comme un aspect central de l’éducation des élèves polyhandicapés.

Sur le plan didactique, il est important de favoriser la participation active de la 
personne plutôt que la stimulation passive, d’offrir des régularités de manière 
à construire des invariants cognitifs, mais aussi des expériences nouvelles 
pour introduire du changement et du plaisir à sortir d’une zone de confort. 
L’apprentissage proposé doit se situer dans une zone de potentiel apprentissage, 
à un niveau de développement déterminé par la résolution de problèmes sous 
la direction d’un adulte ou en collaboration avec des pairs plus compétents. 
Pour développer l’éducation cognitive lors d’activités d’apprentissage struc-
turées et les capacités d’interagir avec autrui, plusieurs principes s’imposent :
•  créer un environnement accessible et adapté. Il s’agit de mettre les objets 
de connaissance « à la portée des sens » de la personne, de manière qu’elle 
en perçoive l’existence physique, et ait l’opportunité de s’en construire une 
représentation ;
•  favoriser l’engagement corporel et le mouvement ;
•  proposer des contenus d’apprentissage signifiants pour la personne. Les 
auteurs consultés insistent sur la nécessité de proposer des activités prenant 
en compte les intentions, les intérêts et les préoccupations de la personne ;
•  favoriser les situations d’interaction avec des pairs. Pour cela, les per-
sonnes polyhandicapées doivent avoir la possibilité de rencontrer leurs pairs 
en partageant un espace-temps et des activités ensemble. Leur installation 
dans l’espace est également primordiale pour favoriser une communication 
qui s’exerce souvent dans la proximité des corps et par l’intermédiaire de 
signes parfois très discrets. Le comportement du professionnel a également 
une influence majeure sur les comportements interactifs.

En conclusion, nous retiendrons que les personnes polyhandicapées 
apprennent malgré la massivité de leurs troubles, et qu’apprendre doit consti-
tuer un objectif pour tous, professionnels de l’accompagnement et aidants 
naturels, tant il y a intérêt à penser l’apprentissage de manière continue 
(« tout au long de la vie » et dans les différents espaces de vie), très indivi-
dualisé, et en lien avec le soin.
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La grande hétérogénéité de ce public, avec des profils de compétences et des 
parcours de développement très atypiques, impose, en opposition aux modèles 
traditionnels d’acquisition de performances à partir de prérequis et d’objec-
tifs définis dans un programme, de comprendre les stratégies et les besoins 
propres à chaque personne polyhandicapée. Ceci avant d’envisager des objec-
tifs d’apprentissage, de façon à ce que les apprentissages proposés aient du sens 
pour la personne polyhandicapée. Nous avons pu montrer que pour répondre 
à ce défi, il est nécessaire de développer une approche pédagogique holis-
tique, un projet éducatif personnalisé, et un plan d’étude définissant claire-
ment les objectifs d’apprentissage attendus pour les élèves polyhandicapés. 
Les défis que soulèvent les apprentissages sont encore nombreux mais les 
connaissances en ce domaine permettent d’affirmer qu’en respectant certains 
principes (didactiques, méthodologiques) et en adoptant des stratégies péda-
gogiques adaptées, la personne polyhandicapée peut tirer un réel profit des 
situations d’apprentissage.

Inclusion et scolarisation

Quelles que soient leurs capacités, les enfants polyhandicapés ont le droit 
d’accéder à une scolarisation ajustée à leurs besoins : réfléchir aux types d’ap-
prentissages qui leur seraient bénéfiques correspond à la fois à une injonction 
légale en même temps qu’à la préoccupation éthique de leur offrir le meilleur 
développement possible.

Des réticences existent parfois chez les enseignants exerçant hors du milieu 
spécialisé et même en milieu spécialisé, certains professionnels doutant de 
l’intérêt d’une scolarisation pour les jeunes polyhandicapés. Il convient donc 
d’insister sur l’importance de la formation des enseignants et des profession-
nels médico-sociaux pour lutter contre ce type de représentations.

Le handicap « extrême » qu’est le polyhandicap peut avoir la vertu de ques-
tionner le cadre institutionnel et ses exigences implicites : pour y être accepté 
et enseigné, quelles sont les conditions requises dans l’accueil de l’élève en 
situation de polyhandicap ? De quels apprentissages et de quelles adaptations 
parle-t-on ? Comment penser les contenus ?

Pour adapter au mieux les modalités d’enseignement, il faudrait pouvoir cer-
ner finement les capacités d’apprentissage des enfants polyhandicapés et s’ap-
puyer sur une connaissance réelle et non pas supposée du polyhandicap.

Ainsi vont s’opposer deux tendances  : l’une consistant à revendiquer l’in-
clusion scolaire au nom du droit ; l’autre (moins fréquente chez les cher-
cheurs, plus fréquente en France chez les acteurs de terrain et les parents) 
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supposant que les institutions sont le meilleur environnement pour ces 
enfants puisqu’elles sont les mieux à même de leur offrir quotidiennement 
à la fois des soins, des activités et des enseignements adaptés à leurs besoins.

Inclusion en milieu ordinaire     Scolarité en établissement

(minimisation des adaptations extérieures)Inclusion relative(minimisation des contraintes pratiques) 

Illustration de la polarité entre l’inclusion en milieu ordinaire et la scolarité 
en établissement spécialisé

La position défendant le « tout inclusif » a l’avantage de rappeler le droit à la 
scolarisation de tout enfant, mais l’inconvénient en pratique de ne pas prévoir 
comment la mettre en œuvre dans le cas précis des élèves polyhandicapés, à 
tel point que l’on peut se demander si elle est toujours réalisable. Elle peut 
conduire à une simple apparence d’inclusion (par exemple, l’enfant est laissé 
seul au fond de la classe pendant quelques heures par semaine et ne participe 
en réalité ni aux enseignements ni aux interactions dans la classe). Cette appa-
rence d’inclusion tend à minimiser les difficultés majeures d’apprentissage, de 
communication et de participation des élèves polyhandicapés relativement aux 
autres élèves. La notion d’« égalité des chances », souvent citée, n’a ici guère de 
sens tant l’inégalité de naissance est marquée. Il conviendrait plutôt de parler 
d’opportunités maximales de développement des compétences individuelles.

La position refusant l’inclusion en milieu ordinaire au profit d’une scolarisa-
tion en milieu spécialisé s’appuie sur l’important réseau d’établissements spé-
cialisés existant en France. Elle a l’avantage de rappeler les difficultés de santé 
et d’apprentissage propres aux personnes en situation de polyhandicap, et 
l’importance de disposer dans un même lieu des services de soins et des lieux 
d’enseignement sous la forme de classes adaptées. Mais elle peut conduire à 
la sous-estimation des capacités en ne proposant que des programmes dits 
« éducatifs » (en réalité seulement occupationnels), qui ne soient pas conçus 
comme de véritables enseignements ; d’autre part cette position peut passer 
à côté des avantages de la socialisation et le développement de ce que l’on 
appelle les compétences sociales ou social skills.

Entre ces deux tendances, il existe une position plus nuancée, correspondant à 
l’inclusion relative permettant de construire un parcours de scolarisation « sur 
mesure » et répondant à une prise en compte ajustée des besoins spécifiques de 
ces élèves. Elle implique la coopération des équipes d’appui médico-social et 
des équipes éducatives et pédagogiques des établissements scolaires ordinaires.

Il serait dommage dans le cas du polyhandicap d’étendre les dispositions 
légales prévues pour des personnes avec des profils intellectuels et une fragilité 



Polyhandicap

62

physique très différents des leurs, sans tenir compte des structures déjà exis-
tantes. Cette posture légaliste demande à être réfléchie en fonction des lieux 
d’accueil déjà particulièrement bien adaptés aux importants besoins des per-
sonnes polyhandicapées. La scolarisation en ce cas s’effectuera en unité d’en-
seignement (UE) interne aux établissements, unités où les objectifs ne seront 
plus définis en référence à un système scolaire habituel et avec des contenus 
scolaires standardisés.

L’organisation de la scolarisation peut donc prendre différentes formes, en 
fonction des objectifs poursuivis, de l’âge et de l’évolution de l’enfant :
•  la scolarisation en unité d’enseignement dans un établissement médico-
social de type Institut médico-éducatif (IME), Institut d’éducation motrice 
(IEM), ou Établissements et services pour enfants et adolescents poly
handicapés (EEAP), ce qui permet des échanges avec d’autres enfants ayant 
des spécificités ;
•  l’inclusion à temps partiel ou à temps complet dans une classe en établis-
sement scolaire, avec l’aide d’un Sessad (Service d’éducation spéciale et de 
soins à domicile) qui apporte un soutien spécialisé ;
•  la scolarisation partagée entre deux lieux (établissement médico-social et 
établissement scolaire) relevant d’une inclusion partielle, ce qui implique des 
collaborations pour spécifier plus finement les besoins et les moyens, notam-
ment pour permettre à un enfant polyhandicapé de côtoyer d’autres élèves et 
surtout d’interagir avec eux dans une réelle socialisation.

Les besoins des élèves en situation de polyhandicap peuvent être si spéci-
fiques que cela écarte une vision binaire du problème (scolarisation inclusive 
ou absence d’inclusion). La vision nuancée permet de réfléchir aux besoins 
fondamentaux de l’élève polyhandicapé (besoins de sécurité physique et psy-
chique, besoins de soins, besoins d’apprentissages, besoins de relation) et en 
retour aux outils d’apprentissage scolaire, au contexte d’apprentissage des 
enfants, au cadre proposé et à l’environnement, de manière à s’assurer que 
celui-ci soit sécurisant, contenant et régulier.

L’intérêt de cette réflexion sur la pratique est de rappeler qu’il existe un poten-
tiel d’apprentissage en chaque être humain, quelles que soient ses difficultés. 
Or ce potentiel ne peut apparaître que sous certaines conditions. Il faut insis-
ter sur l’exigence de soin et d’accompagnement imposée par la très grande 
vulnérabilité : plus celle-ci est étendue, plus les différences de traitement et 
d’encadrement auront des conséquences repérables. L’absence de sécurité 
intérieure quant au ressenti de l’unité de son corps par exemple, impose à l’en-
vironnement humain et matériel d’étayer un vécu corporel afin de le rendre le 
plus cohérent possible et d’éviter les troubles du comportement à l’âge adulte.
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L’évaluation des potentialités, des limitations (déficits) et des besoins 
d’apprentissage, de manière individualisée, doit avoir lieu en équipe pluri-
professionnelle élargie aux parents.

Il faut rappeler en effet le rôle fondamental des parents dans la co-construction 
puis l’évaluation du projet de scolarisation. On peut parler à ce propos de 
parents « experts » : ceux-ci consacrent souvent bien plus de temps que les 
professionnels aux tâches d’accompagnement et par conséquent sont plus à 
même d’interpréter certains comportements.

Cette transdisciplinarité élargie est la meilleure manière d’approcher la situa-
tion complexe qu’est une interaction avec un élève polyhandicapé. Elle per-
met de réfléchir aux modalités d’expression et d’interaction les plus à même 
de soutenir des apprentissages qui dans l’immense majorité des cas prendront 
une forme très originale. Elle peut enfin stimuler la réflexion sur l’enseigne-
ment spécialisé en général, et au-delà sur les modalités et objectifs de l’ensei-
gnement ordinaire.

Participation sociale

La notion de participation sociale s’est imposée, depuis la fin du xxe siècle, 
pour parler de la place des personnes handicapées dans la société. L’usage 
de cette notion résulte de l’évolution des conceptions du handicap, notam-
ment du développement du modèle social du handicap, qui a redéfini celui-ci 
comme une restriction de participation. Cette notion a ensuite été formali-
sée dans un certain nombre de textes officiels. Dans le cadre de la révision 
de la Classification internationale des déficiences, incapacités et handicaps 
(CIDIH), première classification du handicap de l’Organisation mondiale de 
la santé (OMS), le Comité québécois a été chargé de proposer une révision 
du concept de handicap, travail qui l’a amené à proposer une classification 
alternative à celle de l’OMS, aujourd’hui intitulée « Modèle de dévelop-
pement humain –  Processus de production du handicap ». Ce modèle 
conceptualise la notion de participation sociale ; il insiste sur la dimension 
situationnelle et interactive de cette participation qui est produite par l’in-
teraction entre des facteurs individuels et des facteurs environnementaux. 
La notion de participation sociale a ensuite été mise au centre de la nouvelle 
Classification de l’OMS, de la Classification internationale du fonctionne-
ment, du handicap et de la santé (CIF), puis de la Convention internationale 
relative aux droits des personnes handicapées, adoptée par l’Organisation 
des Nations unies (ONU). Progressivement, les pays ont également inté-
gré la notion dans leur législation nationale. La participation sociale couvre 
une diversité de domaines : les activités de la vie quotidienne, les loisirs, les 
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sports, l’éducation, le travail, la vie affective et sexuelle, la vie politique et 
citoyenne, la recherche, etc.

Les personnes polyhandicapées, parce que leurs déficiences et incapacités 
sont importantes, sont souvent considérées comme ayant peu, voire parfois 
pas, de possibilités de participation sociale. Pourtant, ces personnes ont des 
capacités et peuvent participer aux diverses activités de la vie quotidienne et 
sociale, grâce à certaines aides, méthodes, outils, et grâce à l’adaptation de leur 
environnement. Comme de nombreuses études l’ont montré, leur situation de 
handicap est souvent aggravée par des facteurs environnementaux et sociaux. 
Agir sur ceux-ci permettrait d’améliorer et de renforcer leurs possibilités de 
participation y compris sociale. Mettre l’accent sur la dimension sociale de la 
situation de handicap qui touche les personnes polyhandicapées, et chercher à 
appliquer, pour ces personnes, comme pour toute personne en situation de han-
dicap, ces textes internationaux, sont essentiels. Mais si plusieurs auteurs sou-
lignent la dimension sociale du handicap pour les personnes polyhandicapées, 
ils soulignent également la spécificité de leur situation de handicap, notam-
ment du fait de leurs déficiences multiples et complexes. Cette spécificité doit 
être prise en compte, dans les politiques, pour soutenir la participation sociale 
des personnes polyhandicapées, et ce dans tous les domaines. Ainsi, la poli-
tique d’inclusion et de désinstitutionnalisation, appliquée systématiquement 
et uniformément à toutes les personnes handicapées, conduit à négliger les 
modalités de socialisation très singulières des personnes polyhandicapées et 
leurs besoins d’accompagnement très spécialisés. L’hébergement des personnes 
polyhandicapées dans la communauté ne conduit pas à l’inclusion effective de 
ces personnes dans cette communauté, mais peut au contraire accentuer leur 
isolement. Enfin, la restriction de participation ne touche pas seulement les 
personnes polyhandicapées, mais l’ensemble de leur famille, et ce tout au long 
de leur vie, d’où la nécessité de prendre en compte l’expérience des parents et 
des proches de la personne polyhandicapée.

La participation sociale des personnes polyhandicapées peut être améliorée 
dans ses différents domaines. L’engagement corporel, moteur et affectif étant 
l’essence même de l’action, les activités proposées doivent tenir compte des 
intentions, des intérêts et des préoccupations de la personne. Pour que la per-
sonne puisse s’impliquer et s’investir dans une activité, elle doit y prendre un 
certain plaisir. L’utilisation d’objets adaptés aux capacités motrices de la per-
sonne polyhandicapée et munis de capteurs lui permet d’expérimenter un rôle 
d’agent sur son environnement. Dans différentes publications, un décalage est 
observé entre les recommandations et les pratiques observées sur le terrain : les 
interventions relatives à la participation ne correspondent pas à des situations 
de la vie quotidienne alors que les thérapies doivent viser à rendre possible et 
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à développer la participation de la personne dans son contexte social. Elles 
doivent impliquer les différentes personnes appartenant au réseau social de 
la personne et être associées à un aménagement du contexte. Ainsi, l’implé-
mentation de pratiques relatives à la participation suppose la collaboration 
entre les familles et les équipes professionnelles ainsi que leur engagement 
dans le quotidien afin que ces pratiques soient déployées dans le contexte 
de la personne. Les ressources existantes sont alors exploitées et déployées 
dans le quotidien. Familles comme équipes professionnelles échangent à pro-
pos de leurs réussites et de leurs difficultés durant les interventions menées. 
Chaque membre de ce partenariat travaille activement au maintien des effets 
de cette intervention. Les conditions de travail des professionnels en insti-
tution constituent une entrave au travail sur la participation sociale des per-
sonnes polyhandicapées, notamment le manque de personnel, de temps et 
de compréhension d’une définition de la participation sociale. La pauvreté 
des activités proposées aux personnes polyhandicapées est liée au manque de 
support et d’accompagnement (le temps consacré par les professionnels aux 
personnes polyhandicapées est très limité).

Pour les personnes polyhandicapées, avoir des loisirs est pourtant d’une impor-
tance particulière. En effet, leurs activités sont souvent imposées, que ce soient 
les activités de soins, de thérapies ou occupationnelles. Objectifs de loisir et 
objectifs de rééducation sont confondus dans ces activités. Or, les activités de 
loisirs contribuent à la qualité de vie des personnes polyhandicapées, à la pré-
vention des troubles du comportement et au développement de leurs compé-
tences, d’où la nécessité de leur proposer des loisirs adaptés. Avec ceux-ci, on 
encourage l’inclusion sociale des personnes polyhandicapées, leur permettant 
de créer des liens sociaux et de s’intégrer dans la communauté. Il est essentiel 
que les loisirs pour les personnes polyhandicapées soient un « temps de qua-
lité » et non une manière de « passer le temps ».

Enfin, la notion d’autodétermination est intrinsèquement reliée à celle de par-
ticipation sociale. C’est une dimension collective et relationnelle qui consti-
tue un processus qu’il revient aux professionnels et aux familles de soutenir. 
Cette autodétermination s’exerce au quotidien, dans l’ensemble des actes de 
la vie quotidienne. La question de savoir si elle peut ou non s’exercer et com-
ment, dans des actes citoyens tels que le vote, est plus complexe. Les enjeux 
liés à l’exercice du droit de vote des personnes polyhandicapées sont multi-
ples, et relatifs non pas tant à la promotion de leur autonomie politique, qu’à 
la défense d’une certaine vision de la citoyenneté et de leur statut de citoyen.

En lien avec cette question de l’autonomie, se pose la question de la possi-
bilité pour les personnes polyhandicapées de participer aux recherches qui 
les concernent. Dans le cadre d’une recherche inclusive, la participation des 
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personnes polyhandicapées prend d’autres formes que la participation des per-
sonnes qui peuvent s’exprimer par elles-mêmes.

Concernant l’évaluation de la participation, les définitions, telles que propo-
sées dans des classifications comme la CIF, restent vagues et donc peu opéra-
tionnelles pour définir des critères d’évaluation de la participation. D’autres 
approches peuvent être utilisées, comme l’approche Family of participation-
related constructs. Il s’agit d’une proposition d’outils permettant d’évaluer la 
participation en établissant des aspects à évaluer. Cette approche s’appuie sur 
les notions d’engagement dans une activité, d’attention portée à l’activité, 
d’implication dans une activité et de présence dans l’activité. Elle distingue 
des éléments intrinsèques liés à la participation  : la capacité à réaliser une 
activité, les préférences éventuelles pour une activité faisant sens pour la per-
sonne et la conscience de soi. Des éléments extrinsèques sont également dis-
tingués comme le contexte spécifique d’une activité réalisée par la personne 
et l’environnement général de vie de la personne.

Pour conclure, si la participation sociale des personnes polyhandicapées ne 
sera sans doute jamais « typique » ou semblable à celle des personnes dites 
valides, les personnes polyhandicapées ne devraient être exclues, de manière 
a priori et arbitraire, d’aucun domaine de la participation sociale, au contraire, 
leur participation aux différentes activités et leur participation sociale doivent 
être soutenues et renforcées.

Vie affective et sexuelle

Lorsque l’on aborde la question de vie affective, intime et sexuelle, deux écueils 
principaux sont à éviter, en particulier dans le champ du polyhandicap :
•  négliger la question de la vie affective au profit de la vie sexuelle : la vie 
affective et intime désigne une relation privilégiée et chaleureuse avec autrui 
(les parents, la fratrie, les pairs, les professionnels…). La vie amoureuse et 
sexuelle est une forme de relation privilégiée, mais ce n’est pas la seule à 
compter dans le champ de l’affectivité ;
•  croire qu’il est aisé de définir la sexualité. Ce serait risquer de confondre 
la sexualité avec la sexualité génitale partagée : on peut passer à côté de la 
sexualité d’une personne polyhandicapée en négligeant la place de la mastur-
bation (en l’assimilant à une simple manipulation sexuelle), en négligeant 
les zones érogènes autres que génitales, et en ne distinguant pas sensorialité, 
sensualité, érotisation et génitalité.

La sensorialité est une exploration par les sens, elle devient sensualité lorsqu’elle 
donne du plaisir (comme lors d’un massage bien-être). La sensualité peut tendre 
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Reconnaître, identifier, tolérer sont des étapes importantes pour ne pas 
négliger la sexualité de ces personnes, mais doit-on aller plus loin dans l’ac-
compagnement de ces actes ? Faut-il apporter une aide à la masturbation si 
celle-ci apparaît comme la seule manière d’atteindre le plaisir sexuel pour la 
très grande majorité des adultes et adolescents polyhandicapés, mais que leurs 
difficultés motrices l’empêchent ou la rendent difficile ?

Le risque, malheureusement bien réel, est celui d’une « aide » apportée par 
des accompagnants ou des parents lors de la toilette. Un tel geste masturba-
toire « hygiénique » pour évacuer une tension corporelle peut devenir inces-
tueux ; il n’épanouit pas les personnes polyhandicapées ainsi « purgées » mais 
les inquiète ou les déstructure.

Faudrait-il, s’il devenait légal en France, un accompagnement sexuel pour 
ces personnes qui n’ont aucune mobilité ? Il supposerait chez l’accompa-
gnant une capacité de discernement et de compréhension de ce qui est en 
train de se jouer afin de réguler finement l’action de son corps en fonction 
du désir d’autrui. Sans expression claire du désir et sans retour de la per-
sonne concernée, on peut très vite tomber dans la maltraitance involontaire. 
Or pour beaucoup de personnes polyhandicapées adultes le consentement 
ne s’exprime pas clairement, ce qui complique fortement la possibilité de 
l’accompagnement.

Mais l’inaction n’est pas préférable : il est tout aussi illégal d’interdire l’ex-
pression de la sexualité de ces personnes en la jugeant fruste ou inexistante. 
On ne peut par exemple séparer deux résidents en institution ou leur interdire 
tout contact. Dans le champ de la sexualité, les personnes vulnérables ont 
les mêmes droits que les autres et ont besoin d’un accompagnement adapté. 
Réaliser cet accompagnement de manière éthique est en revanche particuliè-
rement délicat. Ne risque-t-on pas de tolérer des abus (par exemple venant 
de résidents avec handicap intellectuel et psychique sur des personnes poly
handicapées), ou inversement, ne risque-t-on pas d’interdire toute forme de 
relation au motif des risques encourus ?

La transparence à ce sujet au sein des équipes est donc fondamentale : écarter 
ces questions ne peut avoir pour résultat que de renforcer les risques d’abus 
(maltraitances actives) ou de maladresses et frustrations (maltraitances pas-
sives). Il apparaît donc essentiel, quelles que puissent être les apparences, 
la forme de sa sexualité, ses objets, de rétablir le sujet polyhandicapé dans sa 
place de sujet désirant.

Sur le plan de la vie affective cette fois, certaines personnes polyhandicapées 
expriment clairement leurs besoins d’affection et de contact par le regard, 
des vocalises ou des tendances à l’agrippement, quand celui-ci est possible. 
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Le  désir de relation et les affinités électives avec certains pairs et certains 
accompagnants peuvent être palpables.

L’intimité et l’affectivité sont essentielles lorsque l’on se trouve en dépen-
dance physique complète et que l’on ne possède pas une perception unifiée de 
son corps : face à des angoisses majeures liées à un monde environnant peu 
compréhensible, face à des réactions extrêmes liées à une hyper-excitabilité, 
l’affection et l’attention dans le soin ont une place déterminante.

La tendresse a sa place en institution, sans être débordante : elle interroge ce 
que l’on nomme la « juste distance » professionnelle. Le besoin d’attache-
ment est vital et se nourrit d’une juste proximité, rassurante mais non pas 
maternante. Cet accordage affectif, qui a aussi de la valeur sur le plan des 
apprentissages, désigne l’expérience d’une proximité physique et psychique 
apportant sécurité et confiance, mais bien distincte du rapport amoureux.

Parler de vie affective, intime et sexuelle en institution en oubliant cette 
dimension de l’affectivité et de la qualité du contact rassurant qui lui est asso-
ciée serait une erreur grossière.

Compte tenu de la complexité de ces questions, il apparaît nécessaire que 
la formation professionnelle y insiste, afin de confronter chaque profession-
nel à ses propres aspirations et freins en matière de sexualité et d’affectivité 
ainsi qu’aux problèmes posés par la situation bien particulière d’une personne 
polyhandicapée. L’analyse de la pratique en groupe peut également faciliter 
la mise en perspective de ses propres convictions initiales et refus éventuels.

Maltraitance

Les études portant sur maltraitance et polyhandicap sont rares, mais 
convergent autour de l’idée que la vulnérabilité majeure qui caractérise le 
polyhandicap renforce les risques de maltraitance.

Cette vulnérabilité est physique, mais aussi psychique et il faut insister contre 
l’idée d’une absence de vie psychique développée chez la personne poly
handicapée. Ajoutons la vulnérabilité communicationnelle ou fragilité liée à 
l’impossibilité de s’exprimer de manière à être compris ou voir ses intentions 
comprises.

Nous nous référerons à la définition de la Commission de lutte contre la 
maltraitance et de promotion de la bientraitance, qui précise qu’elle « vise 
toute personne en situation de vulnérabilité lorsqu’un geste, une parole, une 
action ou un défaut d’action compromet ou porte atteinte à son dévelop-
pement, à ses droits, à ses besoins fondamentaux ou à sa santé et que cette 
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atteinte intervient dans une relation de confiance, de dépendance, de soin ou 
d’accompagnement ».

On repère dans cette définition que la parole peut être violente et maltraitante, 
de même que le « défaut d’action ». Et ne pas pouvoir s’exprimer majore sans 
doute ces effets. Une personne polyhandicapée qui ne peut répondre à une 
parole dévalorisante y est cependant sensible, ne serait-ce qu’à l’intention 
véhiculée par la tonalité du discours tenu sur elle.

Les atteintes touchant la santé sont ici mentionnées après celles de « son 
développement », de « ses droits ». Or, du point de vue de ses droits fonda-
mentaux (intégrité corporelle, intimité privée), une personne polyhandicapée 
est l’égale de toute autre. L’inégalité de fait à la naissance ne fait pas dispa-
raître les droits, au contraire : elle en appelle à une meilleure compensation 
humaine ou technique de cette inégalité.

Les « besoins fondamentaux » englobent notamment la vie psychique, le 
besoin affectif et relationnel, le besoin de sécurité. Ces éléments s’appliquent 
tout particulièrement aux personnes polyhandicapées. Quelles que puissent 
être leurs capacités intellectuelles ou de conscience de soi, elles ont des 
besoins affectifs et relationnels et un besoin de sécurité. Elles ont aussi besoin 
de se sentir estimées et valorisées.

Longtemps les limitations de développement des personnes polyhandicapées 
les ont fait considérer comme inéducables. Historiquement leurs capacités 
ont été laissées trop longtemps à l’abandon pour ne pas mettre un soin tout 
particulier à accompagner aujourd’hui le développement de ces capacités.

L’un des risques de maltraitance des personnes polyhandicapées est de sous-
estimer leurs capacités et leur vulnérabilité psychique en raison de leur vul-
nérabilité physique évidente. La plupart des références bibliographiques 
consultées soulignent le risque de ne se focaliser que sur l’apparence ou la 
fragilité physiologique (au demeurant bien réelle), en laissant de côté la vul-
nérabilité psychique et la vulnérabilité communicationnelle.

La vulnérabilité n’est pas à considérer comme un état, même dans le poly
handicap où les atteintes physiques et intellectuelles sont évaluées comme 
majeures et risquent donc de laisser penser la vulnérabilité comme intrin-
sèque, simple résultante de ces atteintes. En réalité cette vulnérabilité est 
évolutive, liée à des facteurs individuels propres à la personne mais aussi à des 
facteurs relationnels et environnementaux (familiaux, institutionnels). Il est 
donc possible d’agir sur chacun de ces aspects.

La maltraitance est elle aussi à concevoir comme un processus  : ses formes 
diverses (physiques, psychiques, etc.) peuvent se cumuler. Même pour une 
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personne qui n’a pas une conscience nette du temps, la répétition des douleurs 
et difficultés peut être perçue, de même que la discontinuité des actions. La 
répétition des comportements maltraitants a un effet cumulatif. Une série de 
maltraitances mineures peut produire, à force de répétitions, des effets compa-
rables à une maltraitance majeure. On distingue classiquement les formes de 
maltraitances volontaires et les formes involontaires aussi appelées « maltrai-
tances passives » (laisser-faire, négligence, manque de connaissances), jugées 
de moindre importance. Or la répétition de maltraitances passives (involon-
taires) est probablement plus fréquente et tout aussi préoccupante que des 
maltraitances volontaires relevant d’un délit.

La caractérisation de la maltraitance dépend de la vulnérabilité de la personne 
qui la subit. Cette vulnérabilité étant majeure dans le cas du polyhandicap, 
l’abus de faiblesse, s’il est caractérisé, est plus fermement condamnable (et 
condamné lorsque les faits sont avérés). Cette caractérisation pénale pour 
les formes les plus graves ne doit pas faire oublier les formes de maltraitance 
involontaires, structurelles ou institutionnelles.

Quand l’accompagnement est aussi lourd au quotidien que dans le cas du 
polyhandicap, la maltraitance institutionnelle existe, mais est très probable-
ment moins fréquente que la maltraitance familiale (ne serait-ce qu’en raison 
des effets de l’épuisement des proches). Une recherche à ce sujet pour établir 
des chiffres précis serait la bienvenue.

On le constate, la maltraitance n’est pas caractérisée par le fait d’agir ou de 
ne pas agir mais par ses effets. La maltraitance involontaire peut procéder du 
désir de bien faire, donc de l’illusion de bientraitance, par exemple lorsque 
l’on pense percevoir les attentes de l’autre en projetant sur lui des aspirations 
et besoins qui ne sont pas les siens.

La communication dite « facilitée », où l’aidant peut se substituer à la per-
sonne concernée, entre dans cette catégorie de la maltraitance involontaire, 
à la différence d’une communication alternative et améliorée (CAA) adaptée 
qui permet l’expression individuelle.

Les formes d’expression et de communication (regards, sourires, mimiques 
faciales, émissions vocales, langage corporel, comportements, silences, pos-
tures) peuvent facilement passer inaperçues ou être mal interprétées. Ces 
difficultés sont telles qu’elles peuvent laisser croire la communication impos-
sible, ou trop limitée pour en retirer une quelconque information. En pra-
tique, cela peut amener à choisir à la place des personnes en les soustrayant à 
la possibilité d’un assentiment ou d’un refus. Passer du fait d’agir pour l’autre 
en raison de son incapacité motrice au fait d’agir (et de choisir) à la place de 
l’autre est un glissement vers la maltraitance passive très fréquent, surtout 
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lorsque l’on connaît bien la personne concernée (ou que l’on croit bien la 
connaître).

Quelle que soit la classification retenue, il y a continuité entre les maltraitances 
volontaires actives et les maltraitances involontaires passives relevant de 
l’ignorance, de l’inattention de l’entourage à la personne polyhandicapée, en 
particulier lorsque ces maltraitances se répètent et que l’on choisit de fermer 
les yeux sur elles par habitude.

Soulignons enfin que l’objectivation des mauvais traitements est délicate 
et appelle à la prudence. Les signes cliniques d’une maltraitance physique 
(ecchymoses ou hématomes, rougeurs, dénutrition, fractures) peuvent s’avé-
rer difficiles à repérer dans un tableau clinique complexe, d’où le risque 
d’une mauvaise imputation : on peut supposer à tort une maltraitance ou au 
contraire sous-estimer son importance. L’imputation erronée d’un acte aux 
parents ou aux professionnels peut être très grave dans ses conséquences 
puisqu’ils peuvent être accusés de mauvais traitements intentionnels.

Pour prévenir la maltraitance, des groupes d’analyse de la pratique, une for-
mation continue solide, l’instauration d’une culture de la bientraitance et 
d’une cellule de veille dans l’établissement sont nécessaires, mais ne peuvent 
évidemment pas se substituer à des moyens humains suffisants avec des équi-
pements adaptés.

La souffrance psychique des parents est l’une des causes de maltraitance à 
domicile. Elle doit être prise en compte pour éviter la maltraitance parentale. 
La solitude est un risque important lorsqu’on prend en soin une personne 
polyhandicapée, elle peut se conjuguer avec le dénuement et le sentiment 
d’impuissance, mais elle peut aussi favoriser le sentiment de toute-puissance 
sur l’autre. Le travail en binôme, les échanges pluridisciplinaires et les discus-
sions de groupe sont essentiels pour éviter cet isolement, un isolement que 
l’on retrouve malheureusement fréquemment chez les parents, en particulier 
ceux qui ont été contraints de renoncer à leur activité professionnelle pour 
s’occuper de leur enfant. Dans ce dernier cas, les associations, les groupes de 
discussion sur les réseaux sociaux et les différentes solutions de répit proposées 
sont un moyen de limiter les effets de la mise à l’écart sociale. La souffrance 
psychique des parents est l’une des causes de maltraitance à domicile. Elle doit 
être prise en compte pour éviter la maltraitance parentale.



Recommandations





75

RE
C

O
M

M
A

N
D

A
TI

O
N

S

Recommandations

RECOMMANDATIONS D’ACTION

Comme le groupe d’experts l’a souligné en préambule, le polyhandicap et les 
personnes polyhandicapées interrogent notre conception collective de l’hu-
manité. La question philosophique de la valeur d’une vie et de son humanité 
possède d’importants enjeux théoriques et pratiques, et a donné lieu à des 
controverses scientifiques et des controverses de terrain entre ceux qui ont 
défendu l’humanité de ces personnes et ceux qui l’ont contestée.

Ce type d’interrogations, toujours actuelles, participe à l’accentuation des 
réactions négatives, du rejet des personnes polyhandicapées et à la mécon-
naissance du polyhandicap.

Le groupe d’experts recommande que des opérations de sensibilisation et 
de mise en visibilité du polyhandicap soient organisées à destination de 
l’ensemble de la société. Ces opérations sont essentielles pour diminuer 
les réactions négatives, de méconnaissance ou de rejet, dont les personnes 
polyhandicapées et leurs familles sont l’objet.

L’importance de caractériser, identifier et diagnostiquer 
le polyhandicap

Définir le polyhandicap comme une entité clinique spécifique

Le terme « polyhandicap » qui n’a pas de réel équivalent dans la littérature 
internationale, est un terme francophone utilisé dans différents pays euro-
péens (France, Belgique, Italie et Suisse) mais aussi par certains pays d’Afrique 
du nord et au Canada. Dans la littérature internationale anglophone, d’autres 
termes existent et sont utilisés de manière variable selon les pays et leur 
langue. La notion de polyhandicap est plus précise que ceux-ci, parce qu’elle 
met l’accent sur le rôle de la lésion cérébrale intervenant sur un cerveau en 
voie de développement. En effet, cette lésion précoce explique l’évolutivité 
et l’intrication des déficiences. Elle explique la spécificité du tableau clinique 
et fonctionnel présenté par les personnes polyhandicapées ainsi que la com-
plexité des interactions maturatives et la spécificité de la manière dont elles 
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vont pouvoir développer des capacités, et enfin la singularité de leur expé-
rience et de leur personnalité.

Actuellement, 4  définitions du polyhandicap coexistent  : celle du Groupe 
Polyhandicap France (GPF) (de 2002), celle du décret de 2017, celle de 
la Haute Autorité de santé (de 2020) et celle du Protocole National de 
Diagnostic et de Soins (PNDS de 2020). Elles n’utilisent pas exactement 
les mêmes formulations, néanmoins elles convergent sur un socle commun. 
Toutes considèrent que le polyhandicap est une entité syndromique référant 
aux conséquences définitives d’un désordre, d’une anomalie ou d’une lésion 
survenue sur un cerveau en développement ou immature, dont les étiologies 
sont variées, progressives ou non, connues ou inconnues. Au niveau fonction-
nel, le polyhandicap associe une déficience mentale évaluée comme sévère 
à profonde et une déficience motrice évaluée comme sévère. L’association 
de ces déficiences, qui interagissent entre elles et avec le développement 
physiologique du cerveau, engendrent une restriction extrême constatée des 
activités de communication et de relations ordinaires, ainsi qu’une réduction 
extrême de l’autonomie et de la mobilité.

Ce socle commun des définitions actuelles a été utilisé par le groupe d’experts 
pour définir le périmètre de l’expertise collective réalisée, qui porte donc sur 
le polyhandicap ainsi défini. Néanmoins, cette définition est liée à l’état de 
nos connaissances et aux limites de nos moyens actuels d’évaluation des capa-
cités des personnes. Le recours à une définition du polyhandicap est impor-
tant car il permet la reconnaissance de la personne et par là même autorise 
et conduit à s’y intéresser spécifiquement. Ce recours doit être associé à une 
vigilance éthique et pratique pour prévenir tout dogmatisme.

Ainsi, le groupe d’experts recommande de s’appuyer sur le socle commun 
que partagent les définitions actuelles du polyhandicap pour définir (ou 
reconnaître) le polyhandicap comme une entité clinique spécifique, distincte 
d’autres entités proches ou de catégories trop englobantes (comme la catégo-
rie PIMD – Profound Intellectual and Multiple Disabilities – en usage dans les 
classifications internationales).

Le groupe d’experts recommande d’intégrer le polyhandicap dans l’ensemble 
des nomenclatures internationales (notamment CIM – Classification inter-
nationale des maladies – et CIF – Classification internationale du fonction-
nement  – de l’OMS) et nationales qui organisent les systèmes de soins et 
de protection sociale. Ceci étant nécessaire pour améliorer la connaissance, 
la participation sociale, les moyens d’accompagnement de ces personnes et 
assurer la surveillance épidémiologique et le suivi de l’état de santé de cette 
population.
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Reconnaître le polyhandicap comme une maladie rare

La prévalence du polyhandicap serait comprise entre 0,5 et 1/1 000 enfants et 
se rapprocherait plutôt de 0,5/1 000 sur les dernières estimations.

Sur la base des données de prévalence actuelle, le groupe d’experts recom-
mande de reconnaître le polyhandicap, quelle qu’en soit la cause, comme une 
maladie rare.

Mettre en place un accès rapide aux procédures de diagnostic 
devant des anomalies précoces

Le polyhandicap est secondaire à une altération sévère et précoce du neuro-
développement via une altération irréversible de la prolifération neuronale, 
de la migration, de la synaptogenèse ou de la sélection synaptique. Il se révèle 
par des anomalies précoces de l’examen neurologique et des comorbidités, qui 
sont parfois en lien étroit avec la cause du polyhandicap (par exemple l’épi-
lepsie dans les encéphalopathies développementales avec épilepsie).

Le diagnostic prénatal s’est considérablement développé grâce aux avan-
cées de la médecine génomique et de l’imagerie fœtale. Il comprend deux 
situations principales  : le diagnostic prénatal ciblé, qui vise à identifier 
chez le fœtus une maladie génétique déjà connue dans la famille, et le 
diagnostic lié à la détection de malformations fœtales pendant les écho-
graphies de suivi.

Les progrès technologiques offrent des perspectives encourageantes, mais la 
prise en compte des aspects éthiques et des conséquences pour les familles 
reste primordiale dans ces situations délicates.

Un examen neuromoteur anormal avant l’âge de 6 mois chez un enfant est le 
témoin d’une maladie potentiellement grave qui nécessite un avis spécialisé 
urgent. Le groupe d’experts recommande de permettre un accès rapide à une 
consultation spécialisée aux enfants ayant un examen clinique neurologique 
anormal avant l’âge de 6 mois de façon à initier la démarche diagnostique, 
étiologique et fonctionnelle et de démarrer l’accompagnement de l’enfant et 
de la famille.

L’intérêt de porter un diagnostic génétique et le risque d’erreur diagnos-
tique du fait des facteurs confondants justifient de réaliser des investigations 
génétiques, en l’absence de cause acquise confirmée, après investigation 
clinique étayée et rigoureuse, en particulier dans les situations d’hypoxie 
anoxo-ischémique. Si l’indication d’une exploration génétique est reconnue, 
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le groupe d’experts recommande de garantir l’accès rapide à un diagnostic 
génétique, en lien avec un service de génétique clinique.

Le groupe d’experts recommande la mise en place d’une indication de 
diagnostic dédiée au polyhandicap dans le cadre du Plan France Médecine 
Génomique 2025 afin de structurer un réseau diagnostique génétique dédié.

La prise en soins multidisciplinaire de la personne 
polyhandicapée

Le polyhandicap est une entité clinique complexe avec de nombreux troubles 
imbriqués. L’évaluation des besoins de soins, leur mise en place coordonnée 
et leur adaptation à l’avancée en âge, nécessitent une multidisciplinarité des 
approches et une coordination complexe.

Le groupe d’experts recommande d’évaluer systématiquement l’impact, tant 
sur le plan médical que sur la qualité de vie à court et long termes, des inter-
ventions mises en œuvre pour la personne polyhandicapée. Cette évaluation 
doit porter sur les bénéfices et les inconvénients de chaque intervention, pour 
la personne elle-même mais aussi à titre global, dans son environnement 
et pour sa famille. L’arrivée de toute « thérapie innovante » dans le champ 
du polyhandicap doit répondre aux critères bioéthiques communs à toute 
recherche sur la personne humaine.

Le groupe d’experts recommande ainsi que les prises en soins soient orien-
tées vers des objectifs réalistes, définis régulièrement avec la personne poly
handicapée (enfant/adulte) et sa famille, et en lien avec l’évaluation médicale/
paramédicale de la personne, afin de permettre une participation sociale et 
une qualité de vie aussi bonnes que possible, pour la personne et sa famille, 
tout au long de la vie.

Le groupe d’experts a décidé de proposer des recommandations de prise en 
soins qui s’appuient exclusivement sur des interventions fondées sur des preuves 
d’efficacité (evidence-based) et rapportées dans la littérature scientifique.

Améliorer la prise en soins en tenant compte de chacun des troubles 
associés au polyhandicap

Parler de « troubles associés » au polyhandicap pourra, au cours de notre 
développement, référer à des comorbidités (quand un symptôme est direc-
tement relié à un autre par un lien de causalité, dans un intervalle de temps 
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défini), ou à des multi-morbidités (s’agissant de plusieurs symptômes dont le 
lien de causalité ne peut être établi), avec un impact en termes de complexité 
de prise en charge de la pathologie causale (s’agissant notamment soit de la 
charge en soins liée aux symptômes soit du retentissement en termes de mor-
talité notamment) et inscrivant le polyhandicap dans le cadre des pathologies 
chroniques et complexes où l’environnement dont la famille et les aidants 
tient une place prépondérante.

Les troubles de la motricité

Les troubles moteurs appartiennent à l’entité même du tableau de poly
handicap. À ce titre, la motricité de la personne polyhandicapée, à toutes 
les périodes de sa vie, mérite une attention particulière dans la prise en soins 
de réadaptation, afin de compenser les déficits moteurs primaires (pour aug-
menter la fonction motrice), d’éviter les déficits secondaires inhérents et de 
favoriser les actes moteurs (préhension, déplacement, etc.).

Les troubles de la motricité (déficits moteurs, mouvements anormaux, etc.) 
et neuro-orthopédiques (déformations de l’appareil locomoteur, etc.) sont 
permanents chez la personne polyhandicapée et entravent fortement les 
activités et la participation sociale. Les prises en soins thérapeutiques de ces 
troubles sont cruciales, potentiellement différentes selon les âges de la vie, 
mais constamment nécessaires à tous les âges de la vie.

Les interventions motrices doivent avoir pour objectifs de favoriser la 
motricité volontaire tout en évitant l’immobilité, et de prévenir les déficits 
secondaires. Les thérapies motrices pourraient ainsi se décliner pour diminuer 
les déficits moteurs primaires, en interventions favorisant la rééducation des 
déficits moteurs primaires (déficit musculaire, spasticité, etc.) via un appren-
tissage moteur. Un autre niveau serait la prévention de la survenue des défi-
cits secondaires (rétraction musculaire, déformation squelettique, douleurs, 
limitations d’amplitudes articulaires, etc.). Enfin, un dernier niveau représen-
terait celui d’interventions directes sur les activités motrices (déplacements, 
actes de la vie quotidienne, etc.) via des adaptations, des aides techniques et 
autres innovations technologiques.

Le groupe d’experts recommande que sur le versant moteur, les interventions 
thérapeutiques aient pour objectifs de favoriser le mouvement (pour une amélio-
ration de l’activité motrice) et la motricité volontaire (amélioration des déficits 
primaires), tout en évitant l’immobilité (pour éviter/prévenir les déficits secon-
daires). Il existe une intrication forte entre travail de la motricité (activité) et 
travail de l’activité motrice (déficit) qui est (ou doit être) l’objectif d’une réédu-
cation motrice de la personne polyhandicapée, et intégrée dans son quotidien.
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Dans ce sens, chaque individu doit pouvoir bénéficier d’une évaluation indi-
viduelle, régulière, par des équipes expertes dans la rééducation motrice mais 
aussi ayant une expertise en technologie. Les programmes d’interventions 
motrices doivent être pensés, conçus, sur les principes d’apprentissages 
moteurs et via les adaptations technologiques existantes et/ou à développer 
spécifiquement pour le polyhandicap, par des équipes de cliniciens mais aussi 
d’ingénieurs.

Le groupe d’experts recommande d’investir pour permettre l’innova-
tion technologique des aides à la motricité et leur accès pour les personnes 
polyhandicapées.

Le groupe d’experts recommande de renforcer les moyens humains pour la 
rééducation motrice auprès des personnes polyhandicapées afin d’avoir un 
ratio d’au moins un thérapeute moteur pour une personne polyhandicapée 
pendant les actes de rééducation motrice.

Le groupe d’experts recommande de permettre à ce que chaque individu 
avec polyhandicap (enfant et adulte) bénéficie régulièrement dans son par-
cours d’une évaluation médicale et motrice pour identifier les éléments blo-
quants à la réalisation des objectifs moteurs, et redéfinir les objectifs de la 
rééducation motrice.

Le groupe d’experts recommande de favoriser la constitution d’équipes médico-
chirurgicales expertes dans l’ensemble des aspects de l’évaluation, et des trai-
tements de la spasticité, des dyskinésies et des troubles neuro-orthopédiques.

Le groupe d’experts recommande que l’activité physique, même minime, soit 
favorisée via au minimum les changements de position réguliers. Ces chan-
gements de position nécessitent la présence d’aides humaines disponibles sur 
l’ensemble du nycthémère.

Le groupe d’experts déconseille l’utilisation de techniques, de thérapies 
motrices passives, sans objectif spécifique, appliquées sur l’enfant ne permet-
tant pas sa participation active (thérapies type neurodéveloppementales, oxy-
génothérapie hyperbare, etc.). Ces techniques n’ont en effet pas fait la preuve 
de leur efficacité.

L’épilepsie

L’épilepsie est souvent une comorbidité du handicap initial, c’est-à-dire qu’elle 
vient compliquer une trajectoire développementale anormale, en lien avec la 
cause du polyhandicap (génétique ou acquise, pré- ou postnatale). Parfois, 
l’épilepsie est le premier symptôme du trouble du neurodéveloppement. Elle 
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est donc un révélateur de la maladie neurologique développementale, d’ori-
gine génétique, malformative. En l’absence d’étiologie connue, il est impor-
tant de renouveler les explorations, quelques années plus tard, compte tenu 
de l’avancée des progrès notamment génétiques. Connaître la cause précise de 
l’épilepsie est bénéfique pour le patient et sa famille.

Alors que la prévalence de l’épilepsie au sein de la population générale est 
estimée entre 3 et 6/1 000, il s’agit d’une des comorbidités les plus fréquentes 
chez les patients polyhandicapés. Cette comorbidité constitue un véritable 
« sur-handicap », surtout en cas de pharmaco-résistance, en raison des com-
plications respiratoires ou traumatiques des crises, des complications liées aux 
traitements, des troubles du comportement surajoutés. Cela crée un risque 
accru de mortalité.

La situation de polyhandicap ne doit pas dispenser le clinicien de faire une éva-
luation rigoureuse de l’épilepsie avant toute prise en soins : description précise 
et classification des crises, recherche de facteur(s) précipitant(s), évaluation du 
contexte clinique (notamment étiologie), réalisation d’un électro-encéphalo-
gramme (EEG) de durée et de modalité adaptées au patient et à l’épilepsie, dis-
cussion des principes du suivi et des objectifs des soins et traitements prescrits.

Le groupe d’experts recommande que les critères de sévérité des crises soient 
recherchés : cyanose prolongée, crises traumatisantes, crises mal tolérées sur 
le plan hémodynamique ou respiratoire, crises avec phase postcritique prolon-
gée. Les crises sévères seront traitées en priorité.

Le groupe d’experts recommande qu’une évaluation de l’état de santé, de 
l’état cognitif, d’éveil, nutritionnel, du sommeil, etc. soit systématiquement 
réalisée avant l’instauration du traitement antiépileptique car celui-ci peut 
avoir des effets secondaires plus difficiles à mettre en évidence du fait du 
polyhandicap.

Une modification du comportement chez un enfant épileptique polyhandicapé 
nécessite de questionner tous les facteurs potentiellement en cause : les fac-
teurs liés à l’épilepsie, au polyhandicap, à l’étiologie sous-jacente, et enfin les 
facteurs environnementaux.

Tout mouvement ou phénomène paroxystique anormal chez la personne 
polyhandicapée n’est pas synonyme d’épilepsie. En cas de doute, et en l’ab-
sence de critère de gravité, la mise en place d’un traitement peut attendre de 
caractériser les phénomènes en étudiant des vidéos ou en réalisant un ou des 
enregistrements EEG.

En cas de résistance aux premières lignes de traitement anti-crise (épilepsie 
pharmaco-résistante), le groupe d’experts recommande de faire appel à un 
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centre expert afin de réévaluer le diagnostic et la classification des crises et 
ainsi ajuster le traitement.

Les troubles respiratoires

Les troubles respiratoires sont la première cause de mortalité et la pre-
mière cause d’hospitalisation en urgence dans la population polyhandi-
capée. Évaluer la fonction respiratoire chez les patients polyhandicapés 
ne peut se faire avec les outils usuels (épreuves fonctionnelles respira-
toires qui nécessitent une participation active de la personne, ce qui n’est 
habituellement pas possible pour les personnes polyhandicapées) et repose 
donc avant tout sur l’examen clinique (présence de signes de lutte, aus-
cultation, fréquence des infections respiratoires et de l’encombrement, 
etc.). Le groupe d’experts recommande que la fonction respiratoire soit 
systématiquement évaluée avant tout geste chirurgical nécessitant une 
anesthésie générale.

Bien que les interventions thérapeutiques à visée respiratoire aient peu 
fait l’objet d’études scientifiques de haut niveau de preuve, peu d’effets 
secondaires des interventions sont rapportés, et il apparaît notamment 
important de lutter contre l’encombrement bronchique chronique, de 
prévenir les infections respiratoires par la vaccination contre la grippe 
ou le pneumocoque, de veiller à un bon état nutritionnel et de veiller au 
positionnement adapté des personnes en toute situation, tout ceci s’in-
tégrant dans le cadre d’un projet de soins concerté autour de la personne 
polyhandicapée.

Le groupe d’experts recommande que les moyens humains nécessaires, 
notamment en termes de kinésithérapeutes, soient attribués, en milieu sani-
taire comme médico-social, afin de lutter contre l’encombrement respiratoire 
et en promouvant également l’apprentissage aux aidants des techniques de 
désencombrement manuelles ou avec des aides techniques. Une attention 
particulière au positionnement des patients doit être accordée.

La scoliose est l’un des éléments altérant la fonction respiratoire, et néces-
site une prise en soins préventive et thérapeutique adaptée chez la personne 
polyhandicapée. À l’adolescence, la croissance entraîne la majoration rapide 
des scolioses qui doivent faire l’objet d’un suivi attentif et de mesures de prise 
en soins préventives et curatives.

Le groupe d’experts recommande que, dès l’enfance – et particulièrement 
au pic de croissance pubertaire –, les scolioses des personnes polyhandicapées 
fassent l’objet d’un suivi attentif et de mesures de prise en soins préventives 
et curatives.
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Les troubles de l’alimentation, de la nutrition et de la digestion

Les troubles digestifs et les troubles liés à l’alimentation (dysphagie, dénu-
trition, reflux gastro-œsophagien, constipation) sont très fréquents chez les 
patients polyhandicapés, avec des intrications avec d’autres troubles notam-
ment respiratoires, moteurs, orthopédiques et la douleur.

Des recommandations de la Société européenne de gastroentérologie, hépato
logie et nutrition pédiatrique (ESPGHAN) ont été publiées en 2016, portant 
sur l’évaluation et le traitement des complications gastro-intestinales et nutri-
tionnelles des enfants avec atteinte neurologique, non spécifiques à la popula-
tion polyhandicapée mais la concernant cependant.

Le groupe d’experts recommande le suivi des recommandations de 
l’ESPGHAN en insistant notamment sur :
•  la recherche de troubles de déglutition, leur évaluation (avec recours aux 
évaluations orthophonistes et en vidéofluoroscopie) et la mise en œuvre de 
mesures adaptées pour faciliter la prise alimentaire ;
•  l’évaluation de l’état nutritionnel est indispensable et ne peut se faire par 
un seul paramètre et doit s’intégrer dans un suivi régulier, que ce soit dans le 
secteur médico-social ou hospitalier. Il faut ajuster les apports nutritionnels, 
en partant des références standards pour l’âge et en ajustant à l’évolution 
des paramètres anthropométriques mesurés régulièrement (au moins tous les 
6 mois). Rappelons les signes d’alerte devant faire se poser la question d’une 
dénutrition chez l’enfant selon les critères de l’ESPGHAN : présence de com-
plications de décubitus ou de signes de carences (phanères, œdèmes, etc.), 
poids pour l’âge <–2 DS (sur les courbes en population standard), épaisseur 
du pli cutané tricipital <10e percentile pour l’âge et le sexe, périmètre brachial 
<10e percentile, perte de poids ;
•  une surveillance annuelle biologique des micronutriments est préconisée 
(fer, vitamine D, calcium, phosphore) ;
•  quand une nutrition entérale est prolongée au-delà de plusieurs semaines, 
la mise en place d’une gastrostomie est préconisée, dont les objectifs et 
modalités devront être préalablement discutés avec la famille et les aidants 
professionnels ;
•  l’évaluation et le traitement des troubles digestifs fréquents dans cette popu-
lation (reflux gastro-œsophagien et constipation) doivent être systématiques.

La fragilité osseuse et les troubles endocrinologiques

L’ostéoporose est une maladie généralisée du squelette qui entraîne une 
diminution de la résistance de l’os et par conséquent entraîne des fractures 
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osseuses. La baisse de la densité minérale osseuse et les fractures sont fré-
quentes dans la population polyhandicapée. Il est donc nécessaire de savoir 
reconnaître la fragilité osseuse de ces patients, la diagnostiquer, la prévenir et 
la traiter le cas échéant.

Des recommandations nationales existent concernant la fragilité osseuse 
secondaire de l’enfant qu’il convient d’appliquer aux patients polyhandica-
pés, nécessitant l’accès des patients polyhandicapés, enfants et adultes, aux 
services spécialisés s’occupant de la santé osseuse.

Le groupe d’experts recommande l’accès des patients polyhandicapés enfants 
et adultes à une évaluation spécialisée de leur santé osseuse.

Le groupe d’experts recommande qu’une évaluation, et quand cela est pos-
sible une prévention des facteurs de risque de fragilité osseuse, soit réalisée 
pour les patients polyhandicapés : susceptibilité génétique, état nutritionnel, 
limitation de la mobilité, traitements associés dont les antiépileptiques, expo-
sition solaire et carence vitaminique, statut pubertaire.

Le groupe d’experts recommande que la recherche d’une fragilité osseuse soit 
réalisée dans le cadre du bilan étiologique d’une douleur inexpliquée chez le 
sujet polyhandicapé.

La mesure de la densité minérale osseuse (DMO) repose sur la mesure en 
ostéodensitométrie biphotonique, dont la mesure et les normes établies au 
niveau du rachis lombaire et du corps entier sans la tête rendent la faisabilité 
parfois difficile pour des patients polyhandicapés. Des mesures sur d’autres 
sites, notamment le fémur proximal et distal, se développent mais nécessitent 
d’être davantage pratiquées.

Le groupe d’experts recommande de réaliser la première évaluation osseuse 
dès l’apparition de fractures des os longs sans traumatisme les expliquant ou de 
fractures de vertèbres, ou de douleurs inexpliquées, notamment en cas de dénu-
trition sévère prolongée et idéalement à partir de 6 à 8 ans. Ultérieurement, le 
suivi sera déterminé par la survenue de fractures, en cas de valeurs anormales 
de la DMO à la première évaluation et/ou à la puberté et en fin de croissance.

La douleur

La douleur est définie par l’Association internationale sur l’étude de la dou-
leur (IASP) comme « une expérience sensorielle et émotionnelle désagréable 
associée à, ou ressemblant à celle associée à, une lésion tissulaire réelle ou 
potentielle ». Il en découle d’une part la possibilité d’expérimenter la douleur 
en l’absence de lésion tissulaire identifiée et d’autre part cette définition recon-
naît l’existence de la douleur y compris pour les personnes dans l’impossibilité 
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de l’exprimer par les moyens usuels de communication. La description de sa 
propre expérience douloureuse doit être respectée, et il est donc essentiel 
d’avoir des moyens de l’évaluer, adaptés à la personne polyhandicapée.

L’identification de la douleur et son évaluation avec des outils adaptés, la recon-
naissance de son étiologie et son traitement sont particulièrement nécessaires.

Le groupe d’experts recommande que toute modification du comportement, 
du tonus ou du sommeil fasse évoquer la possibilité d’une douleur nécessitant 
une évaluation spécifique.

Le groupe d’experts recommande la réalisation d’une enquête étiologique 
approfondie en cas de symptôme douloureux avec un examen clinique détaillé 
et en s’aidant le cas échéant d’outils diagnostiques adaptés. Les causes diges-
tives, musculo-squelettiques, dentaires, cutanées, une fragilité osseuse seront 
notamment recherchées, ainsi que des douleurs neuropathiques, sans oublier 
les étiologies retrouvées en population générale (poussée dentaire, menstrua-
tions, appendicite, etc.) ni les douleurs liées aux soins et traitements.

Les comportements difficiles

Les comportements difficiles sont des manifestations d’inconfort et sont le reflet 
d’une souffrance physique ou psychique dont il faut prendre la mesure pour com-
prendre ce que vit et ressent la personne. Ce n’est qu’alors que l’on peut adopter 
l’attitude la plus adéquate en vue d’améliorer ces comportements difficiles.

En cas de survenue de comportements difficiles (impulsivité majeure, automu-
tilations, agressivité, cris incessants, troubles majeurs du sommeil), le groupe 
d’experts recommande d’entreprendre une enquête clinique approfondie à la 
recherche d’une potentielle cause : douleur viscérale, musculo-squelettique, 
dentaire, sinusienne, céphalées, etc., mais aussi changement d’équipe édu-
cative, d’horaire de coucher, de lieu de vie, de mode d’alimentation. Cette 
enquête est parfois longue et doit faire appel à l’ensemble des personnes qui 
vivent auprès de l’enfant ou de l’adulte. Le traitement de la cause identifiée 
(suspectée ou prouvée) est requis avant toute prise en charge symptomatique.

Le groupe d’experts recommande que l’utilisation des différentes méthodes 
visant à améliorer le confort et le comportement des personnes polyhandi-
capées s’accompagne d’évaluations cliniques régulières pour chaque patient.

Les troubles du sommeil

Les troubles du sommeil sont fréquents dans la population polyhandicapée, 
moins étudiés chez l’adulte, avec un retentissement important sur la qua-
lité de vie des personnes et de leur entourage. Ils peuvent être en lien avec 
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De nouveaux outils de communication ont permis de mettre en évidence des 
compétences cognitives antérieurement non détectables. Le groupe d’experts 
recommande donc d’apporter une grande vigilance à l’interprétation de l’éva-
luation des compétences cognitives. Cette évaluation a besoin d’être conti-
nue, régulièrement réinterrogée et faite en équipe élargie aux parents tant 
chez l’adulte que chez l’enfant.

Le groupe d’experts recommande que les capacités sensorielles des personnes 
polyhandicapées (visuelles, auditives, olfactives, gustatives, tactiles, nocicep-
tives, proprioceptives, etc.) soient régulièrement évaluées chez l’adulte 
comme chez l’enfant avec des outils adaptés et validés afin de dépister d’éven-
tuels déficits pour les prendre en compte de façon fiable et si nécessaire de les 
corriger lorsque cela est possible.

La qualité de vie

La qualité de vie des personnes polyhandicapées est difficile à connaître de 
façon précise et fiable du fait que ces personnes ne peuvent donner par elles-
mêmes les informations permettant de comparer leur qualité de vie à celle 
de la population générale. Dès lors, leur qualité de vie ne peut être évaluée 
que par d’autres personnes. Ces particularités de l’évaluation de la qualité de 
vie dans le contexte du polyhandicap posent des questions philosophiques, 
éthiques et méthodologiques.

L’évaluation de la qualité de vie dans le champ du polyhandicap permet non 
seulement de connaître la qualité de vie de ces personnes mais aussi de mieux 
garantir et de renforcer leurs droits fondamentaux.

L’amélioration de la qualité de vie doit faire partie des objectifs de toute inter-
vention thérapeutique et nécessite donc une évaluation adaptée. Le groupe 
d’experts recommande de généraliser l’utilisation de l’échelle de qualité de 
vie PolyQoL disponible en français avec pour objectif de toujours viser la 
qualité de vie dans tous les actes.

Le groupe d’experts recommande que les différents professionnels (méde-
cins, paramédicaux, éducateurs, psychologues, assistants sociaux) partagent 
leurs évaluations et leurs compréhensions de la situation de la personne poly
handicapée dont ils s’occupent afin d’améliorer autant que possible la qualité 
de vie de l’enfant et de l’adulte polyhandicapé.

Le groupe d’experts recommande que les douleurs vécues par les personnes 
polyhandicapées soient évaluées, en termes d’intensité, de durée et d’impact, 
avec des outils adaptés à leurs capacités de communication car la douleur, de 



Polyhandicap

88

par sa fréquence et souvent sa non-reconnaissance, est un élément majeur de 
dégradation de la qualité de vie pour ces personnes.

L’environnement sensoriel peut avoir un rôle sur le sentiment de sécurité et 
de confort de la personne polyhandicapée. Il a aussi un impact sur les capaci-
tés d’attention de la personne polyhandicapée enfant et adulte, qui retentit 
sur sa qualité de vie.

Le groupe d’experts recommande qu’une attention particulière soit portée 
à l’environnement sensoriel (visuel, sonore, etc.) des lieux collectifs et indi-
viduels qui accueillent des personnes polyhandicapées de tous âges. Les télé-
visions qui sont en permanence allumées dans les salles communes ou les 
chambres et diffusent des sons plus ou moins forts doivent être remplacées 
par des environnements sonores plus paisibles et adaptés aux personnes poly
handicapées, en fonction de leur âge.

Une coordination indispensable du parcours 
et une formation nécessaire de tous les acteurs

Coordonner le parcours de soins/de vie

L’identification précise du parcours, sa coordination et sa continuité sont 
d’autant plus importantes dans le contexte du polyhandicap où parcours de 
vie et parcours de soins sont parfois confondus.

Pour cela, le groupe d’experts recommande un parcours coordonné qui doit 
s’appuyer sur des centres d’expertise et de ressources polyhandicap (existants 
ou à créer), régionaux et/ou nationaux, apportant un soutien ponctuel ou 
prolongé, aux équipes et aux familles.

Le groupe d’experts recommande également d’identifier un parcours de 
soins pour les situations d’urgence médicale qui soit dédié et coordonné pour 
toutes les personnes polyhandicapées. Celles-ci doivent pouvoir bénéficier 
d’une filière d’accueil coordonnée entre la ville et les différents services 
hospitaliers.

La mise en place d’un parcours coordonné dès la petite enfance

Le polyhandicap de par sa définition concerne les familles et les enfants dès 
le début de la vie. Ainsi la période de la petite enfance est une période cru-
ciale pour accompagner la famille et l’évolution de l’enfant polyhandicapé. Le 
groupe d’experts rappelle ici qu’il est essentiel d’effectuer un repérage et un 
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diagnostic précoces du polyhandicap, en impliquant les familles dès le début 
et en offrant un soutien compétent, professionnel, multidisciplinaire et coor-
donné. Les interventions précoces, respectant les principes de l’apprentissage 
moteur et de la prévention des déficits secondaires, doivent être proposées, 
tout en favorisant l’accueil dans des environnements inclusifs de la petite 
enfance en partenariat avec les services spécialisés.

Les interventions précoces impliquent la coordination des différents profes-
sionnels de santé entre eux, d’autant que les établissements spécialisés en 
polyhandicap sont généralement accessibles seulement à partir de l’âge de 
3 ans, sur notification de la Maison départementale des personnes handica-
pées (MDPH).

La MDPH est le pivot central du droit à la compensation et le socle pour les 
besoins et futurs besoins de l’enfant et de sa famille en termes de soins, de 
scolarisation et de réadaptation. Par conséquent, le groupe d’experts recom-
mande de respecter, dans la situation du polyhandicap, des délais raisonna-
blement adaptés pour le traitement des dossiers, de l’application des mesures 
décidées et des droits ouverts, et de leur réévaluation.

La transition médicale vers l’âge adulte

La transition reste difficile dans le champ des maladies chroniques, et plus 
particulièrement dans le polyhandicap notamment par l’absence d’équiva-
lence stricte entre médecins d’enfants et d’adultes à l’hôpital, ce qui implique 
de créer un parcours de soins nouveau par rapport à celui qui avait été déve-
loppé en pédiatrie. La transition doit être l’occasion de faire le bilan des nou-
veaux besoins apparus depuis le début du suivi (besoins médicaux, mais aussi 
non médicaux), le bilan de l’état de santé de l’adolescent et le point sur la 
situation familiale et des aidants. Bien que les besoins en matière de soins de 
santé évoluent naturellement à l’âge adulte, la forte diminution de l’utilisa-
tion de certains types de rééducation après le passage à l’âge adulte suggère 
que les personnes ont eu des difficultés à accéder à ce type de soins de santé 
après l’enfance.

Le groupe d’experts recommande la nécessité de favoriser et développer les 
services médicaux « adultes » accueillant les jeunes adultes polyhandicapés.

La transition en médecine ne se limite pas au transfert du patient de la méde-
cine pédiatrique à la médecine d’adulte. C’est un processus qui vise à préparer 
le patient et sa famille au passage de l’adolescence à l’âge adulte (même si le 
suivi est effectué par la même équipe). Chez la personne polyhandicapée, la 
transition vers l’âge adulte n’est pas un événement unique mais est un pro-
cessus continu qui débute entre 13 et 15 ans, parfois plus tôt, au moment de 
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l’annonce du diagnostic, selon les situations, et se termine avec la consulta-
tion ou la séance de transfert vers un service adulte.

Le groupe d’experts recommande d’aborder la question de la transition pré-
cocement, à partir de 13 ans, en abordant ces grands enjeux quand bien même 
le développement pubertaire serait retardé.

Les équipes soignantes doivent établir un protocole de transition médicale 
qui réponde aux grands enjeux de la transition, adaptés au polyhandicap  : 
anticipation des attentes de la famille et des aidants, projet basé sur une 
réévaluation récente des capacités motrices, cognitives, d’autonomie et 
d’adaptation de l’adolescent, planification de la transition sur plusieurs années, 
prise en compte des aspects légaux du passage à l’âge adulte, abord des aspects 
médicaux neurologiques et extra-neurologiques, etc. Afin de faciliter la tran-
sition, le groupe d’experts recommande d’identifier précocement le ou les 
référents qui prendront le relai à l’âge adulte afin de co-construire le parcours 
de soins avec l’équipe pédiatrique, la future équipe de médecine d’adultes, le 
patient et sa famille. Le médecin de famille fait partie intégrante de l’équipe 
de soignants. Si l’adolescent n’a pas de médecin de famille, il convient de lui 
conseiller le plus rapidement possible d’en choisir un.

Favoriser des lieux de vie adaptés

En France, la filière tripartite de prise en soins des personnes polyhandicapées 
est articulée entre le secteur sanitaire (services MCO-SMR13 spécialisés) 
dédié à la prise en soins des personnes polyhandicapées requérant des soins 
médicaux, les établissements du secteur médico-social offrant un accompa-
gnement plus centré sur le projet de vie de la personne et la prise en soins au 
domicile des parents. Ainsi notre système de soins offre des solutions d’accueil 
médicalement graduées pour les enfants et pour les adultes permettant de 
répondre à l’ensemble des besoins de la personne polyhandicapée tout au long 
de sa vie. Cependant, ce parcours de soins n’est pas toujours optimal.

Le groupe d’experts recommande un accueil dans des lieux de vie adaptés à 
la sévérité du polyhandicap (structures sanitaires – MCO, SMR spécialisés – 
pour les personnes atteintes des formes les plus sévères – nécessitant une prise 
en soins médicalisée –, ou médico-sociales pour ceux ou celles avec polyhan-
dicap moins sévère – nécessitant une prise en soins moins médicalisée), ceci 
à tout âge de la vie. Pour les personnes vivant au domicile de leur famille, il 
est nécessaire que les conditions de vie soient adaptées à la complexité de la 

13.  MCO  : Médecine, chirurgie, obstétrique et odontologie ; SMR  : Soins médicaux et de 
réadaptation.
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situation de la personne polyhandicapée (notamment accès au logement, aux 
salles d’eau, à la circulation entre les pièces du domicile).

Dans l’idéal, il faut favoriser le maintien de l’enfant polyhandicapé de moins 
de 3 ans dans son lieu naturel de vie, en soutenant la famille et en leur garan-
tissant des possibilités de séjours de répit adaptés aux besoins de l’enfant et de 
la famille.

Le groupe d’experts recommande l’attribution de moyens suffisants matériels 
et humains adaptés aux nécessités d’accompagnement et de soins, aussi bien 
dans les établissements et services médico-sociaux qu’au sein des établisse-
ments sanitaires (MCO, SMR, HAD14) ou au domicile. Le groupe d’experts 
recommande une amélioration du maillage du territoire national en SMR spé-
cialisés polyhandicap afin de pouvoir accueillir en moyen séjour toute personne 
polyhandicapée nécessitant des bilans médicaux ou des actions de prévention.

Le groupe d’experts recommande, pour les personnes polyhandicapées requé-
rant moins de soins médicaux, une amélioration du maillage territorial des 
établissements médico-sociaux en résidentiel et en accueil de jour.

Le groupe d’experts recommande de maintenir et de développer des struc-
tures d’hébergement médico-sociales, pour les personnes polyhandicapées, en 
externat et en internat, adaptées à leur âge et à leurs spécificités. Ces structures 
doivent leur offrir à la fois un lieu de socialisation, la possibilité d’une vie la plus 
autonome possible, et celle de participer à des activités extérieures, grâce à la 
mise à disposition de moyens humains et techniques nécessaires à ces missions.

Le groupe d’experts recommande que l’accompagnement de l’avancée en 
âge des personnes polyhandicapées soit impérativement associé à des soins 
médicaux spécifiques et ceci en prenant en compte la dimension sociale 
et éducative afin de leur proposer un projet de vie cohérent, adapté et 
intégratif.

Les séjours et structures doivent pouvoir alterner avec des séjours au domicile 
familial en fonction des souhaits et possibilités des familles.

Encourager l’accès à la télémédecine notamment  
lors des crises sanitaires

Lors de la crise sanitaire de la Covid-19, le recours à la télémédecine s’est 
développé afin de permettre le maintien d’un suivi à distance mais aussi de 
maintenir le lien entre les familles et leur enfant confiné en établissement.

14.  HAD : Hospitalisation à domicile.
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Le groupe d’experts recommande de garantir l’accès aux soins et la prise en 
soins des personnes polyhandicapées lors des crises sanitaires.

Le groupe d’experts recommande que l’accès aux solutions de télémédecine 
soit développé à destination des personnes polyhandicapées, en situation de 
crise sanitaire mais également en dehors, sans cependant se substituer aux 
consultations en présentiel. Ce recours à la télémédecine pour les patients 
aussi bien à domicile qu’en structures sanitaires ou médico-sociales devrait 
permettre de fluidifier le parcours de soins mais aussi un suivi plus régulier.

Développer les compétences des intervenants et les aider  
à prendre en compte les spécificités du polyhandicap

Compte tenu de l’ensemble de ses spécificités, le groupe d’experts recom-
mande que le polyhandicap et son accompagnement médical et paramédical 
soit enseigné dans le programme d’étude des futurs professionnels de santé 
(médecins et paramédicaux) ainsi que de toutes les professions impliquées 
à l’école (AESH15) et dans les administrations (direction des hôpitaux, des 
structures médico-sociales, écoles spécialisées, MDPH, etc.) pouvant être 
impliquées dans l’accompagnement et l’encadrement de la personne poly
handicapée à tout moment de sa vie.

Le groupe d’experts a souhaité insister sur le développement de formations, 
en particulier pour certaines dimensions médicales et sociales.

La douleur

La reconnaissance de la douleur est fondamentale. L’évaluation de la douleur 
chez la personne polyhandicapée est particulièrement complexe et nécessite 
l’utilisation d’outils adaptés.

Le groupe d’experts recommande que les équipes, hospitalières ou médico-
sociales, soient formées – dans le cadre de la formation initiale mais égale-
ment de la formation continue – à l’utilisation d’outils adaptés d’évaluation 
de la douleur, en soulignant également l’intérêt des évaluations croisées.

Les troubles de la déglutition

Les altérations de la fonction de déglutition sont fréquemment retrouvées 
chez les personnes polyhandicapées, où la précocité de l’atteinte cérébrale 
à l’origine du polyhandicap a bien souvent altéré cette fonction d’emblée 

15.  AESH : Accompagnants d’élèves en situation de handicap.
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(troubles de succion/déglutition dès la naissance) la rendant moins accessible 
à un apprentissage qui se fait habituellement au cours des deux premières 
années de vie.

Le groupe d’experts recommande le suivi des recommandations de 
l’ESPGHAN en insistant notamment sur la mise en œuvre de mesures adap-
tées pour faciliter la prise alimentaire, prenant en compte l’expertise multi
disciplinaire des aidants familiaux et professionnels, qui doivent ainsi y être 
sensibilisés et formés.

La communication

Le handicap de communication important des personnes polyhandicapées 
implique un ajustement de leurs partenaires de communication, un aménage-
ment du contexte et justifie la mise en place de moyens facilitant la participa-
tion des personnes polyhandicapées à ces interactions.

Le groupe d’experts recommande la formation initiale et/ou continue des 
aidants afin que les partenaires de communication, professionnels et familles, 
puissent identifier les tentatives de communication de la personne et éviter 
d’en rester à des préjugés concernant ses incapacités supposées ou à des résul-
tats d’évaluations non adaptées au polyhandicap.

Le groupe d’experts recommande que les professionnels accompagnant les 
personnes polyhandicapées soient formés aux moyens et aux méthodes de 
communication alternative et améliorée (CAA) afin de favoriser la partici-
pation sociale de ces personnes. Les partenaires de communication comme les 
familles et les proches aidants doivent également profiter de cette formation. 
Cette formation vise à la fois à favoriser le déploiement des moyens de CAA 
dans le contexte social de la personne et à permettre aux partenaires de com-
munication de choisir les moyens de CAA adaptés. L’accès à ces formations 
comme aux moyens de CAA doit être financé.

Les comportements difficiles

L’ensemble des études portant sur les comportements difficiles souligne l’im-
portance de la formation des soignants à la gestion des comportements diffi-
ciles car ces comportements s’améliorent avec un environnement adapté et 
apaisant. Cela confirme aussi que les comportements difficiles chez l’enfant 
ou l’adulte polyhandicapé sont le plus souvent réactionnels à la situation par-
ticulière de la personne et ne sont pas des troubles psychiatriques à propre-
ment parler et ne font pas nécessairement partie du tableau de polyhandicap. 
Le principal facteur permettant d’améliorer ces comportements difficiles, mis 
en évidence par les études publiées, est la participation des professionnels 
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à une formation spécifique sur la façon de gérer les troubles du comporte-
ment, ces études soulignent l’intérêt et l’importance de ces formations. 
L’environnement des structures d’accueil médico-social ou médical doit aussi 
être adapté à l’accueil des personnes polyhandicapées.

Le groupe d’experts recommande que les professionnels travaillant auprès 
de personnes polyhandicapées bénéficient régulièrement de formations spé-
cifiques sur la façon de gérer les troubles du comportement dans ce contexte 
spécifique, et recommande l’adaptation de l’environnement des structures 
d’accueil et de prise en soins (bruit, luminosité).

La scolarisation

Les réticences relatives à la scolarisation existent chez les enseignants hors du 
milieu spécialisé ou peu familiers de celui-ci, voire même dans le milieu spécialisé, 
certains doutant de l’intérêt d’une scolarisation pour les jeunes polyhandicapés. 
Il convient donc d’insister sur l’importance de la formation des enseignants et 
des professionnels médico-sociaux pour lutter contre ce type de représentations.

Le groupe d’experts recommande la mise en place de formations conjointes 
des enseignants, des AESH et des professionnels médico-sociaux à propos de 
la question de la scolarisation adaptée.

La vie affective

La vie affective est souvent négligée au profit d’interrogations concernant exclu-
sivement la vie sexuelle. Or, certaines personnes polyhandicapées expriment 
clairement leurs affinités électives et leurs besoins d’affection et de contact.

Le groupe d’experts suggère donc d’intégrer à la formation des professionnels 
la question des marques de tendresse et d’affection qu’ils acceptent et peuvent 
témoigner aux résidents, ce qui interroge la juste distance professionnelle et 
la qualité de l’étayage fourni par des relations privilégiées, auxquelles il faut 
ajouter les relations affectives familiales et entre pairs.

La participation sociale

Les conditions de travail au sein des structures d’hébergement médico-sociales 
(bien-être au travail, formation, nombre de personnels, reconnaissance des 
salariés, etc.) peuvent constituer une entrave à la participation sociale des 
personnes polyhandicapées, ainsi que le manque de connaissance du concept 
de participation sociale.

Le groupe d’experts recommande d’intégrer à la formation initiale et conti-
nue des professionnels le concept de participation sociale et des loisirs, en 
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associant les familles aux formations, et d’être vigilant à l’organisation du 
travail des professionnels.

Prendre conscience des enjeux des soins autour de la fin de vie

La fin de vie de la personne polyhandicapée soulève de multiples enjeux : des 
enjeux éthiques liés à la spécificité du polyhandicap, des enjeux de politique 
publique et de moyens, des enjeux liés à la prise de décision, au rôle de la 
famille et de la collaboration avec celle-ci. La fin de vie nécessite un accom-
pagnement qui doit viser à prendre soin de la personne polyhandicapée dans 
sa globalité, en tenant compte de ses capacités, de ses envies, de ses émotions, 
de ses croyances. Cet accompagnement concerne également les aidants fami-
liaux et professionnels.

Il est important de faciliter un questionnement éthique tout au long de ce 
moment, aider à un positionnement et garantir une démarche optimisée dans 
la lutte contre la souffrance physique et psychique de la personne.

Le groupe d’experts recommande que les conditions de la fin de vie (notam-
ment le lieu et les modalités) de la personne polyhandicapée soient discutées, 
si possible anticipées, conjointement entre famille et professionnels.

Le groupe d’experts souligne la nécessité d’une acculturation des équipes 
sanitaires et médico-sociales à l’accompagnement de la fin de vie, nécessitant 
une inscription dans le projet de soins des établissements afin de promou-
voir des coopérations sur ces questions avec les autres ressources du territoire 
(établissements sanitaires dont hospitalisation à domicile, équipes mobiles de 
soins palliatifs [EMSP], équipe ressource régionale de soins palliatifs pédia-
triques [ERRSPP]).

Les soins palliatifs font aujourd’hui partie du mandat social confié à la 
médecine. La médecine palliative peut soutenir une démarche soignante et 
humaine qui tient compte des vulnérabilités de la personne polyhandicapée. 
Le groupe d’experts encourage le recours précoce aux équipes de soins pallia-
tifs tant pour la gestion des symptômes de la fin de vie que pour l’accompagne-
ment de la personne, des aidants familiaux et des professionnels. Le groupe 
d’experts préconise de sensibiliser les équipes de soins palliatifs aux spécifici-
tés du polyhandicap en particulier chez l’enfant, et de développer l’accès aux 
formations pour les équipes.

La fréquence des situations d’accompagnement de fin de vie en services spécia-
lisés pédiatriques, nécessite des moyens dédiés afin de permettre de répondre 
aux besoins des patients, familles et professionnels en termes d’évaluation 
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et d’adaptation des traitements, capacités d’accueil et temps d’échange suf-
fisants en amont, au moment du décès mais également après, avec la pour-
suite des échanges multidisciplinaires et collégiaux ainsi que la formation des 
professionnels.

Le groupe d’experts recommande que les considérations portées par les 
parents sur leur enfant soient entendues et discutées avec les parents lors des 
réunions collégiales, d’autant plus dans le cadre de l’accompagnement de fin 
de vie.

Un soutien et une reconnaissance indispensables 
pour les familles, les proches aidants et les professionnels

Prévenir le risque d’épuisement des familles  
comme des professionnels de première ligne

La sévérité de la condition des personnes polyhandicapées ainsi que leur 
dépendance et leur vulnérabilité impactent lourdement leur entourage, qu’il 
soit familial ou professionnel. Le fait de pouvoir partager avec les profes-
sionnels la responsabilité de l’accompagnement de leur enfant, mais aussi de 
maintenir une vie sociale et professionnelle, contribue à soutenir les parents 
contre l’épuisement.

Le polyhandicap retentit aussi sur la qualité de vie des familles (parents et 
fratries) d’autant plus lorsque leur enfant est régulièrement hospitalisé.

Le groupe d’experts recommande que, lors des hospitalisations de leur enfant 
polyhandicapé, les parents et proches soient accompagnés.

Le groupe d’experts recommande de proposer à toutes les familles des solu-
tions d’accueil et de prises en soins adaptées à leurs besoins et proches de leur 
domicile, et des solutions de répit de qualité. Les professionnels de ces lieux 
d’accueil doivent pouvoir être en lien avec des structures de référence spécia-
lisées dans le polyhandicap.

Le groupe d’experts recommande que les solutions de répit et/ou de soutien 
pour les aidants familiaux soient développées et financées.

Pour les professionnels intervenant en institution, l’optimisation et l’adap-
tation de leurs environnements de travail, en particulier le maintien d’un 
ratio personnel/patient élevé et des mesures ciblées (dispositif d’analyse de 
pratiques), ainsi que le travail d’équipe limitent la charge physique et émo-
tionnelle inhérente au contexte de polyhandicap.
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Les moyens de communication alternative et améliorée (CAA) proposés 
doivent être adaptés aux capacités motrices et cognitives de la personne 
polyhandicapée. Ils rendent possible le développement de la communication 
et favorisent l’accessibilité de la communication. Il peut s’agir d’objets réfé-
rentiels, de gestes conventionnels, inspirés et adaptés de la langue des signes 
(selon la zone géographique) ou des moyens technologiques.

La CAA étant actuellement le seul ensemble de méthodes validées pour amé-
liorer la communication des personnes polyhandicapées, le groupe d’experts 
recommande son implémentation concrète dans tous les lieux d’accueil et de 
vie des personnes polyhandicapées (domicile, établissements médico-sociaux 
et hospitaliers, écoles, etc.), sans postuler l’existence de compétences pré
requises pour tester telle ou telle méthode. Les moyens auxiliaires adaptés et 
recommandés dans la littérature, comme des contacteurs, doivent être mis en 
place afin de rendre accessible la participation sociale active des personnes, en 
lien avec les engagements de la Convention relative aux droits des personnes 
handicapées (CDPH) et le modèle de participation recommandé dans la lit-
térature actuelle à propos de la CAA. La communication et l’utilisation de 
ces moyens doivent être évaluées dans les contextes sociaux de la personne. 
Cette évaluation permet de valider l’adaptation des moyens implémentés aux 
capacités physiques et cognitives de la personne polyhandicapée.

L’aide des professionnels doit également s’orienter vers la prise en compte 
des difficultés potentielles de communication au sein de la famille (parents, 
fratrie) et l’étayage de cette communication, en particulier dans les moments 
les plus difficiles (puberté, transitions, projet pour l’avenir d’adulte).

La CAA réfère à la fois aux moyens, aux méthodes qui leur sont associées, à 
l’aménagement du contexte et à l’ajustement des partenaires de communica-
tion, familles et professionnels.

Le groupe d’experts recommande les interventions centrées sur les parte-
naires de communication, à partir de vidéos d’interaction par exemple, pour 
les personnes présentant plusieurs handicaps et s’exprimant de manière non 
symbolique. Ces partenaires de communication (y compris familiaux) peuvent 
ainsi intervenir par la suite dans le quotidien de la personne.

Promouvoir les apprentissages tout au long de la vie

L’éducation tout au long de la vie des personnes polyhandicapées, et plus 
récemment encore l’enseignement qui leur est proposé, soulève de nombreux 
défis pour les familles, les praticiens et les politiciens. Se posent notamment les 
questions de la bonne connaissance de leurs besoins spécifiques, des pratiques 
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et des méthodes adaptées, et de la formation des professionnels. La mobilisa-
tion spontanée dans l’activité et l’exploration sont fortement entravées par des 
limitations importantes (déficits sensoriels et moteurs, modalités de communi-
cation restreintes, etc.), complexifiant l’accès aux apprentissages pour la per-
sonne polyhandicapée. Cependant, la personne polyhandicapée possède bien 
des capacités d’apprentissage. Elle a également la possibilité de progresser si 
tant est que des aménagements adéquats soient mis en place, qu’on évalue ses 
déficiences, ses potentialités et ses modalités particulières d’être au monde et de 
communiquer, et qu’on tienne compte de sa trajectoire personnelle d’évolution.

Pour ces publics, l’apprentissage doit être développé et favorisé tout au long 
de la vie. Des conditions fondamentales, d’ordre institutionnel, didactique 
et méthodologique, doivent être réunies pour que la personne s’engage sur la 
voie de l’apprentissage. Le groupe d’experts recommande d’impliquer tous 
les aidants, proches et professionnels, dans les apprentissages sans se limi-
ter aux activités dédiées. Ceci dans les différents espaces qui accueillent la 
personne polyhandicapée, qu’ils leur soient dédiés spécifiquement (apprentis-
sages structurés dans l’espace-classe ou l’espace éducatif) ou non.

Encourager l’inclusion scolaire

Il existe un potentiel d’apprentissage en chaque être humain, quelles que 
soient ses difficultés. Or ce potentiel ne peut apparaître que sous certaines 
conditions.

Le groupe d’experts recommande la mise en œuvre de moyens organisation-
nels, humains et matériels nécessaires pour développer des dispositifs d’accueil 
adaptés à l’état de santé de l’enfant polyhandicapé.

Quelles que soient leurs capacités, les enfants polyhandicapés ont le droit 
d’accéder à une scolarisation ajustée à leurs besoins. Il est important de rappe-
ler le droit à la scolarisation de tout enfant, mais la position du « tout inclu-
sif » se heurte à des problèmes majeurs de mise en œuvre dans le cas précis 
des élèves polyhandicapés, à tel point que l’on peut se demander si elle est 
toujours réalisable.

Le groupe d’experts recommande de s’appuyer sur le tissu existant d’établis-
sements spécialisés en France afin de définir une scolarisation individualisée 
pour chaque enfant. Les experts recommandent de créer systématiquement 
des unités d’enseignement impliquant les équipes des établissements spé-
cialisés et celles des écoles de proximité. Le groupe d’experts recommande 
d’adapter les conditions de scolarisation aux spécificités et à l’état de santé des 
enfants polyhandicapés.
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Le groupe d’experts recommande de définir en France une référence ministé-
rielle qui aurait valeur de « programme d’enseignement adapté » pour les élèves 
polyhandicapés, et qui préciserait plus clairement les objectifs d’apprentissage 
dans le cadre d’une scolarisation. Compte tenu de la grande hétérogénéité 
intra- et interindividuelle des profils, il est indispensable de comprendre les 
stratégies et les besoins propres à chaque personne polyhandicapée, pour envi-
sager des objectifs d’apprentissage.

Le groupe d’experts recommande que l’évaluation individualisée des poten-
tialités, des limitations (déficits) et des besoins d’apprentissage, ait lieu en 
équipe pluriprofessionnelle associant les parents. Il faut rappeler en effet le 
rôle fondamental des parents dans la co-construction puis l’évaluation du pro-
jet de scolarisation.

Certains enfants diagnostiqués à tort polyhandicapés ou catégorisés comme tels 
échappent à la définition stricte du polyhandicap du fait de leurs compétences 
cognitives et doivent être pris en soins et accompagnés en établissement spécia-
lisé, tout en bénéficiant d’une scolarisation adaptée à leurs capacités effectives.

Favoriser la participation sociale

Les personnes polyhandicapées, parce que leurs déficiences et incapacités sont 
importantes, sont souvent considérées comme ayant peu, voire parfois pas, de 
possibilités de participation sociale. Pourtant, ces personnes ont des capacités et 
peuvent participer aux diverses activités de la vie quotidienne et sociale, grâce à 
certaines aides, méthodes, outils et grâce à l’adaptation de leur environnement, 
qui prennent en compte la spécificité de leurs atteintes et de leur situation.

Si la participation sociale des personnes polyhandicapées ne sera sans doute 
jamais « typique » ou semblable à celle des personnes dites valides, les personnes 
polyhandicapées ne devraient être exclues, de manière a priori et arbitraire, 
d’aucun domaine de la participation sociale, au contraire, leur participation 
aux différentes activités et leur participation sociale doivent être soutenues et 
renforcées. Le groupe d’experts recommande la mise en œuvre d’une accessibi-
lité renforcée tenant compte des spécificités des personnes polyhandicapées afin 
d’augmenter leur présence au sein du groupe social et d’y permettre leur parti-
cipation. Cette accessibilité généralisée (dans les transports, les lieux publics 
et privés, les services de soin avec des espaces dédiés) doit articuler adaptation 
matérielle et aide humaine, conception universelle et adaptation spécifique. 
Elle pourra être utile à d’autres personnes présentant des déficiences multiples 
ou en situation de grande dépendance. Elle est la condition sine qua non pour 
permettre la participation des personnes polyhandicapées et de leur famille à 
une diversité d’activités, et pour rendre leurs droits effectifs.
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Le groupe d’experts recommande la mise en place d’un dispositif de suivi 
et d’amélioration de l’effectivité des droits fondamentaux des personnes 
polyhandicapées et de leurs proches (familiaux et professionnels).

Les interventions relatives à la participation sociale doivent correspondre à 
des situations de la vie quotidienne et doivent viser à rendre possible la parti-
cipation de la personne dans son contexte social.

Le groupe d’experts recommande d’augmenter la quantité et la qualité des 
activités proposées aux personnes polyhandicapées accueillies dans les éta-
blissements et services, tout en les adaptant aux capacités et spécificités de 
chaque personne.

La réalisation de la citoyenneté de la personne polyhandicapée passe par 
le développement de son autodétermination et de sa capacité à réaliser des 
choix et d’exprimer ses préférences. L’autodétermination est un processus dans 
lequel la personne polyhandicapée doit être accompagnée. Elle est façonnée 
par le contexte et sa réalisation effective dépend des occasions offertes par le 
milieu et le soutien apporté par l’environnement.

C’est pourquoi le groupe d’experts recommande la mise en place de pratiques 
facilitant l’autodétermination (telle que la réalisation de choix au quotidien) 
préparant l’exercice de la citoyenneté des personnes polyhandicapées.

Le groupe d’experts recommande également la mise en place d’outils et de 
médiations permettant l’exercice effectif de la citoyenneté pour ces personnes 
polyhandicapées.

Avoir des activités de loisirs est essentiel à la qualité de vie et à la socialisa-
tion des personnes polyhandicapées : cela contribue au développement et au 
maintien de leurs compétences physiques, cognitives et sociales et renforce 
leurs capacités (comme la communication ou la créativité).

Le groupe d’experts recommande que des activités de loisirs adaptées soient 
proposées à toutes les personnes polyhandicapées, en veillant à favoriser les 
choix, à limiter la durée des « temps morts » et en les remplaçant a minima 
par du divertissement, à repérer ce qui plaît à la personne, et à l’inscrire dans 
un engagement durable.

Mieux reconnaître la vie affective et sexuelle

Lorsque l’on aborde la question de vie affective, intime et sexuelle, deux 
écueils principaux sont à éviter, en particulier dans le champ du poly
handicap : négliger la question de la vie affective au profit de la vie sexuelle 
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et croire qu’il est aisé de définir la sexualité. Il est ainsi nécessaire d’ouvrir un 
espace de réflexion et de travail sur les questions relatives à la vie affective et 
sexuelle dans toute institution accompagnant des personnes polyhandicapées, 
en particulier adolescentes et adultes.

Le groupe d’experts recommande d’envisager toutes les modalités et mani-
festations d’une vie affective et sexuelle dans le champ du polyhandicap y 
compris à propos de l’auto-érotisme, sans hypersexualiser les conduites ni 
dénier la possibilité d’une sexualité.

Les outils pédagogiques et les réflexions éthiques et pratiques utilisés géné-
ralement pour éviter les abus et les rapports sexuels non consentis ne sont 
généralement pas opérants en raison des difficultés de communication et de 
compréhension, créant un vide dans la littérature éthique et pratique à propos 
du polyhandicap.

Le groupe d’experts recommande de tolérer toutes les formes d’expression 
de la vie sexuelle et de permettre à chacun de pouvoir explorer son corps, ce 
qui est une forme de connaissance de soi, tout en fixant les limites d’une telle 
activité, et en l’inscrivant dans le cadre d’un apprentissage du rapport aux 
autres et de la limite entre le public et le privé.

Le groupe d’experts recommande la mise en place de projets d’équipe confron-
tant chaque professionnel à ses propres aspirations et freins en matière de 
sexualité ainsi qu’aux problèmes posés par la situation bien particulière d’une 
personne polyhandicapée. Réalisée en équipe, l’analyse de la pratique peut 
également faciliter la mise en perspective de ses propres convictions initiales 
et refus éventuels.

Face à la manifestation de pulsions sexuelles, l’un des risques est que les 
accompagnants ou les parents décident sans concertation d’apporter une 
« aide » inadaptée lors de la toilette. De tels gestes hétéro-masturbatoires 
n’épanouissent pas les personnes polyhandicapées mais les déstructurent et 
les exposent à des maltraitances involontaires.

Le groupe d’experts recommande le développement d’une réflexion natio-
nale à propos de l’accompagnement sexuel dans le champ du polyhandicap.

Reconnaître et prévenir la maltraitance

Les études portant sur maltraitance et polyhandicap sont rares, mais 
convergent autour de l’idée que la vulnérabilité majeure qui caractérise le 
polyhandicap renforce les risques de maltraitance, à la fois volontaire et invo-
lontaire. Cette vulnérabilité est physique, mais aussi psychique.
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Les risques de maltraitance des personnes polyhandicapées étant nombreux, 
une acculturation des proches et des professionnels à la prévention de la mal-
traitance et à leurs besoins spécifiques est essentielle.

Le groupe d’experts recommande de prendre garde aux formes de mal
traitance involontaire ou passive (par exemple  : laisser-faire, négligence, 
manque de connaissance) qui peuvent être liées à des soins inadaptés, à des 
habitudes d’entrée en relation renforçant la vulnérabilité communication-
nelle, voire à une sous-estimation des capacités cognitives de ces personnes 
conduisant parfois à une négation de leur vie psychique.

L’attribution abusive de la catégorie de « polyhandicapé » à certains enfants 
et adultes accueillis en institution constitue en soi une source de maltraitance 
involontaire.

C’est pourquoi, le groupe d’experts recommande de conserver la plus grande 
prudence quant aux catégorisations abusives en accordant plus d’attention 
aux possibles compétences révélées par une communication adaptée.

La maltraitance n’est pas caractérisée par le fait d’agir ou de ne pas agir mais 
par ses effets. La maltraitance involontaire peut procéder du désir de bien 
faire, donc de l’illusion de bientraitance, par exemple lorsque l’on pense per-
cevoir les attentes de l’autre en projetant sur lui des aspirations et besoins qui 
ne sont pas les siens. La communication dite « facilitée » où l’aidant peut se 
substituer à la personne concernée, entre dans cette catégorie de la maltrai-
tance involontaire et est un terrain propice à des abus, à la différence d’une 
communication alternative et améliorée (CAA) qui rend accessible la parti-
cipation de la personne aux interactions de son contexte social en favorisant 
son expression et sa compréhension.

Le groupe d’experts recommande de proscrire les pratiques de communica-
tion dite « facilitée » en particulier dans le milieu professionnel.

Quand l’accompagnement est aussi lourd au quotidien que dans le cas du 
polyhandicap, le risque de maltraitance institutionnelle existe tout comme 
celui de maltraitance familiale (ne serait-ce qu’en raison des effets de l’épui-
sement des proches).

Une série de maltraitances qui pourraient être considérées comme « mineures » 
peut, à force de répétitions, produire des effets comparables à une maltraitance 
majeure. Or la répétition de « petites » maltraitances passives et involontaires 
est probablement plus fréquente que des maltraitances actives et volontaires 
relevant pénalement d’un délit.



Polyhandicap

104

Les experts rappellent que l’objectivation des mauvais traitements doit être 
considérée avec prudence. Les signes cliniques d’une maltraitance physique 
(ecchymoses ou hématomes, rougeurs, dénutrition, fractures) peuvent s’avé-
rer difficiles à repérer dans un tableau clinique complexe, d’où le risque d’une 
mauvaise imputation : on peut supposer une maltraitance alors qu’elle n’a pas 
eu lieu ou au contraire sous-estimer l’importance de celle-ci.

Le maintien d’un important ratio patient-résident/aidant professionnel, dans 
les établissements accueillant les personnes polyhandicapées, est l’un des fac-
teurs déterminants de prévention de la maltraitance.

Le groupe d’experts recommande le développement de groupes d’analyse de 
la pratique, des formations continues pour la prévention de la maltraitance, 
avec l’instauration d’une cellule de veille dans l’établissement, tout ceci ne 
pouvant évidemment pas exister en l’absence de moyens humains suffisants 
avec des équipements adaptés.

En conséquence, le groupe d’experts recommande que les moyens humains 
suffisants à un accompagnement professionnel des personnes polyhandicapées 
soient assurés afin de réduire les risques de maltraitance, quelle que soit la 
structure d’accueil de la personne.

RECOMMANDATIONS DE rECHErCHE

Le groupe d’experts recommande le développement des recherches sur le 
polyhandicap à tous les âges de la vie, dans l’ensemble des disciplines scien-
tifiques, mobilisant différents types de méthodologies, dont les démarches 
participatives. Concernant ces dernières, le groupe d’experts recommande 
l’implication des familles, des professionnels, mais aussi le plus possible des 
personnes polyhandicapées elles-mêmes dont la présence est en soi déjà un 
facteur possible de transformation du processus de recherche. Le  groupe 
d’experts insiste sur la nécessité de formaliser une réflexion critique sur 
les conditions, les enjeux, les possibilités et les limites de ces méthodes 
participatives.

Le transfert des données de la recherche sur le terrain est un enjeu, notam-
ment afin d’induire des changements de pratiques fondés sur la littérature à 
la fois au niveau micro (équipes professionnelles et familles), meso (direc-
tions et responsables d’institution) et macro (acteurs politiques et adminis-
trations). Le groupe d’experts recommande que les résultats des recherches 
soient vulgarisés et communiqués pour être compris par le plus grand nombre, 
puis développés et déployés sur le terrain.
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Développer la recherche sur les données de prévalence 
et l’impact médico-économique du polyhandicap

À ce jour, il existe en France des données incomplètes de prévalence relatives 
au polyhandicap.

Une approche épidémiologique en population générale est nécessaire pour repé-
rer les cas de polyhandicap, décrire l’évolution de la prévalence du polyhandicap 
et les principales caractéristiques des personnes concernées de façon non biai-
sée. Elle repose donc sur des registres de population ou sur des enquêtes ad hoc 
transversales ou des cohortes réalisées dans des zones géographiques bien défi-
nies et pour lesquelles le nombre d’habitants y est connu. Le groupe d’experts 
recommande de financer davantage de recherches épidémiologiques descriptives 
et prospectives sur le polyhandicap, en particulier dans l’objectif d’obtenir des 
données de prévalence et de suivi représentatives du territoire national.

Le groupe d’experts recommande que soit entrepris un travail sur les bases 
médico-administratives pour l’élaboration d’un algorithme de repérage des 
patients avec un polyhandicap.

Par ailleurs, il n’y a pas de travaux publiés actuellement sur l’impact médico-
économique du polyhandicap.

Pour combler cette absence, le groupe d’experts recommande que soit entre-
pris un travail sur l’impact médico-économique du polyhandicap, tant au 
niveau individuel-familial que médico-social et hospitalier (SMR et MCO).

Mieux connaître les causes de polyhandicap

Les origines du polyhandicap sont diverses, se classant en causes génétiques (pré-
dominantes) et causes acquises, pré-, péri- ou postnatales. Le groupe d’experts 
recommande d’encourager la recherche sur les causes (y compris génétiques) 
de polyhandicap, ainsi que la recherche fondamentale, pluridisciplinaire sur le 
neurodéveloppement normal et sur les troubles précoces et sévères qui l’affectent.

Poursuivre les efforts pour mieux connaître les troubles 
associés et optimiser la prise en soins

Le groupe d’experts a émis des recommandations de recherche pour améliorer 
les connaissances actuelles sur les troubles associés au polyhandicap et leurs 
prises en soins.
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Le groupe d’experts recommande de conduire des études permettant d’éva-
luer l’impact, sur la personne polyhandicapée et son entourage, des différentes 
interventions à court et à long termes, ainsi que sur le retentissement sur la 
qualité de vie de la personne polyhandicapée et de son entourage familial et 
professionnel. Pour les troubles de la motricité, le groupe d’experts recom-
mande de favoriser une méthodologie de recherche de type SCED (single case 
experimental design) pour évaluer l’efficience de certains traitements (surtout 
ceux entraînant des inconforts).

Le groupe d’experts recommande de favoriser des études sur le rationnel 
et l’efficacité des traitements chirurgicaux orthopédiques chez la personne 
polyhandicapée (dont le rapport bénéfices/risques des interventions doit 
être systématiquement discuté). Par ailleurs, les rationnels scientifiques et le 
niveau de preuves dans la littérature autour des interventions, notamment 
motrices précoces, restent encore faibles. Les programmes de soins des enfants 
(thérapie motrice) sont peu décrits et l’intérêt à proposer ce type d’inter
vention précocement repose sur l’idée de favoriser la plasticité du cerveau de 
l’enfant et l’accompagnement des parents.

Le groupe d’experts recommande d’engager des programmes de recherche sur 
l’efficacité clinique des thérapies précoces.

Concernant les troubles de la sphère mentale, le groupe d’experts recom-
mande que des études soient menées pour évaluer l’intérêt des différentes 
méthodes en usage qui visent l’amélioration des manifestations comporte-
mentales d’inconfort.

Les troubles respiratoires sont la première cause de mortalité et la première 
cause d’hospitalisation en urgence dans la population polyhandicapée.

Le groupe d’experts recommande la réalisation de recherches portant sur 
l’épidémiologie des symptômes des pathologies respiratoires et les moyens de 
les évaluer, sur l’identification des facteurs de risque, sur le retentissement en 
termes de consommation de soins ou sur la sévérité de l’atteinte respiratoire 
dans la population polyhandicapée. Le groupe d’experts encourage la réali-
sation de recherches portant sur les interventions à visée respiratoire, en pré-
ventif comme en curatif, mais en intégrant également des dimensions autour 
de l’organisation des soins, auprès des personnes polyhandicapées.

La scoliose est l’un des éléments altérant la fonction respiratoire, et néces-
site une prise en soins préventive et thérapeutique adaptée chez la personne 
polyhandicapée. Cependant, les effets spécifiques sur la fonction respiratoire 
des interventions préventives et curatives restent insuffisamment étudiés à 
ce jour.
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Le groupe d’experts encourage la réalisation d’études portant sur les inter-
ventions préventives et curatives (fonctionnelles, chirurgicales, rééducatives) 
dans le cadre des scolioses chez les personnes polyhandicapées, en s’intéres-
sant notamment à leur impact en termes d’atteinte respiratoire, sur la qualité 
de vie, mais aussi aux complications éventuelles associées et aux moyens de 
les prévenir le cas échéant.

Le bavage, en lien avec une hypersalivation et/ou surtout des troubles de 
la déglutition, participe également de l’atteinte respiratoire des personnes 
polyhandicapées. Différentes stratégies thérapeutiques sont proposées : com-
portementales, médicamenteuses, chirurgicales.

Le groupe d’experts recommande qu’une évaluation adaptée du bavage et de 
ses conséquences notamment sur la fonction respiratoire soit réalisée chez les 
personnes polyhandicapées, en s’appuyant sur des outils d’évaluation adaptés 
et validés.

Le groupe d’experts encourage la réalisation de recherches sur les straté-
gies thérapeutiques adaptées, intégrant différentes modalités de traitement si 
besoin, dans le cadre du bavage chez la personne polyhandicapée en s’intéres-
sant notamment aux effets sur la fonction respiratoire et la déglutition.

Les troubles digestifs et les troubles liés à l’alimentation (dysphagie, dénu-
trition, reflux gastro-œsophagien, constipation) sont très fréquents chez les 
patients polyhandicapés, avec des intrications avec d’autres troubles notam-
ment respiratoires, moteurs, orthopédiques et la douleur.

Le groupe d’experts recommande d’encourager les recherches pour valider 
des outils de dépistage et diagnostic des troubles de déglutition et de la nutri-
tion chez les patients polyhandicapés.

Le groupe d’experts recommande d’encourager les recherches sur l’éva-
luation des interventions visant à améliorer l’état nutritionnel (troubles de 
déglutition, type et mode d’alimentation dont l’intérêt des préparations cui-
sinées mixées administrées dans le cadre d’une nutrition entérale sur gastro
stomie, traitements), non seulement sur le plan nutritionnel et digestif mais 
également en intégrant une dimension psychosociale auprès des familles.

Le groupe d’experts recommande de mener des recherches sur l’intérêt et 
l’efficacité des accompagnements au maintien de l’oralité dans le contexte 
des gastrostomies.

Il n’y a pas d’étude sur la microbiologie intestinale des personnes poly
handicapées qui ont une alimentation variable de par ses voies d’adminis-
tration et son contenu. Le groupe d’experts recommande d’encourager les 
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thérapeutiques sur le sommeil. Le groupe d’experts recommande la mise en 
œuvre de recherches portant sur les mesures thérapeutiques, pharmacologiques 
ou non, en vue d’améliorer les troubles du sommeil dans des populations de 
patients polyhandicapés, si besoin en s’appuyant sur des méthodologies de 
type SCED.

La qualité de vie des personnes polyhandicapées est très impactée par cer-
tains sur-handicaps. La prévention et le traitement de la douleur sont des plus 
importants.

Sur le plan pharmacologique, le recours aux antalgiques usuels est encouragé, 
en évaluant avec des outils adaptés leur efficacité, et en privilégiant tant que 
faire se peut la monothérapie.

Le groupe d’experts encourage la réalisation d’études pharmacologiques, 
prenant en compte notamment les interactions médicamenteuses, dans cette 
population où la polymédication est fréquente.

Le groupe d’experts soutient le développement de recherches portant sur 
les méthodes non pharmacologiques du fait de leur effet notamment sur les 
composantes comportementale et émotionnelle de la douleur, et impliquant 
les aidants professionnels et familiaux.

Lors de la crise sanitaire de la Covid-19, le recours à la télémédecine s’est 
développé afin de permettre le maintien d’un suivi à distance mais aussi de 
maintenir le lien entre les familles et leur enfant confiné en établissement.

Le groupe d’experts recommande d’encourager des recherches évaluant l’im-
pact du recours aux solutions de télémédecine, aussi bien en termes de qualité 
des soins, que d’impact sur la morbidité et sur les aidants professionnels et 
familiaux.

Enfin, les soins palliatifs font aujourd’hui partie du mandat social confié à la 
médecine. La médecine palliative peut soutenir une démarche soignante et 
humaine qui tient compte des vulnérabilités de l’enfant polyhandicapé. Le 
groupe d’experts recommande d’encourager les recherches sur l’impact d’une 
démarche palliative précoce dans le champ du polyhandicap.

Compléter les données sur l’effet de l’avancée en âge

La sévérité globale du polyhandicap s’accroît avec l’âge et on observe 
chez les plus âgés une majoration de la déficience tant motrice que cogni-
tive avec pour conséquence une majoration de leur niveau de dépendance. 
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L’accompagnement des personnes polyhandicapées doit impérativement asso-
cier les soins médicaux spécifiques nécessaires et prendre aussi en compte la 
dimension sociale et éducative afin de leur proposer un projet de vie cohé-
rent, adapté et intégratif. Le groupe d’experts recommande d’encourager les 
recherches pour compléter les données sur l’effet de l’avancée en âge chez la 
personne polyhandicapée quelle que soit l’étiologie, et sur l’accompagnement 
de leur vieillissement.

Évaluer, traduire et valider des outils spécifiques 
à l’évaluation des compétences/déficiences, à la qualité 
de vie et à la douleur dans le cadre du polyhandicap

L’acquisition des compétences motrices, psychiques, neurologiques, mentales 
et sensorielles est extrêmement limitée chez la personne polyhandicapée. 
Aussi, l’évaluation des déficiences et des compétences de la personne poly
handicapée est complexe et nécessite des évaluations régulières de la situa-
tion globale de la personne et de ses compétences et difficultés spécifiques 
avec des outils adaptés.

Le groupe d’experts encourage le développement et la validation d’outils 
complémentaires adaptés à l’âge (évaluant les compétences cognitives, com-
municationnelles, auditives et visuelles notamment).

La pratique de l’évaluation s’appuie souvent sur des outils non validés, ou 
non adaptés pour les personnes polyhandicapées. De plus, les outils validés le 
sont le plus souvent en néerlandais, anglais ou allemand ce qui induit un biais 
conceptuel quand l’évaluation est faite par des personnes parlant une autre 
langue.

Le groupe d’experts recommande que les recherches internationales utilisent 
des outils d’évaluation des compétences et des déficiences qui soient traduits 
dans la langue d’usage et validés dans la culture de chaque pays participant.

L’amélioration de la qualité de vie doit faire partie des objectifs de toute inter-
vention thérapeutique et nécessite donc une évaluation adaptée. Le groupe 
d’experts recommande d’intégrer le retentissement sur la qualité de vie, à 
court et à long termes, aux objectifs des protocoles de recherche thérapeu-
tique chez la personne polyhandicapée.

Le groupe d’experts recommande de développer des recherches sur l’éva-
luation de la qualité de vie des personnes polyhandicapées, notamment de 
développer des outils complémentaires d’évaluation.
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Les douleurs vécues par les personnes polyhandicapées doivent être évaluées, 
en termes d’intensité, de durée et d’impact, avec des outils adaptés à leurs 
capacités de communication. Les outils à destination des adultes, en dehors 
de la DESS (échelle Douleur Enfant San Salvadour) qui a été validée jusqu’à 
33 ans, manquent à ce jour.

Le groupe d’experts recommande de développer des recherches sur l’évalua-
tion de la douleur chez la personne polyhandicapée.

Améliorer la communication avec la personne 
polyhandicapée

Les déficiences cognitives et motrices des personnes avec un polyhandicap 
induisent un handicap de communication important qui entrave leur par-
ticipation aux interactions de leur quotidien. Ces déficiences impliquent 
un ajustement de leurs partenaires de communication, un aménagement du 
contexte et justifient la mise en place de moyens facilitant la participation des 
personnes à ces interactions.

Le groupe d’experts souligne le manque d’outils validés pour l’évaluation de 
la communication dans le cadre spécifique du polyhandicap et recommande 
de développer les recherches autour de l’évaluation de la communication, 
en initial et en dynamique, autour des différentes interventions. Le groupe 
d’experts recommande d’encourager les recherches type evidence-based sur la 
communication alternative et améliorée (CAA) dans le polyhandicap.

Le groupe d’experts recommande également que des travaux soient menés 
sur les manifestations des émotions et de l’état intérieur des personnes 
polyhandicapées.

Mener des recherches spécifiques à la famille,  
aux aidants et aux professionnels

Dans les champs du polyhandicap, l’implication de la famille, des aidants et 
proches aidants, est une évidence, même si le patient reste au cœur du processus.

Le groupe d’experts recommande de développer les recherches sur l’impact 
des différentes étapes de la vie de la personne polyhandicapée sur sa famille.

Le groupe d’experts souligne l’importance d’encourager les recherches sur 
les enfants polyhandicapés d’âge préscolaire, notamment sur les interactions 
précoces parents-enfant et sur les modes de garde de ces enfants.
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Préambule : Qu’est-ce qui fait 
de nous des humains ?

Qu’est-ce qui fait de nous des humains ? Cette question pose un défi de taille 
lorsqu’on aborde le polyhandicap. Et elle a donné lieu à des débats dans l’es-
pace scientifique. En guise de préambule, le groupe d’experts a souhaité reve-
nir sur cette question, pour en présenter les enjeux théoriques et pratiques. 
En effet, pour la majorité d’entre nous la raison est la caractéristique majeure 
de l’humanité. C’est également ainsi que la philosophie occidentale l’en-
tend (Hodgkinson et coll., 2004 ; Vehmas et Curtis, 2017 ; Cavalié, 2021 ; 
Vorhaus, 2021 et 2022). Pour la plupart des philosophes, et à leur suite le 
« sens commun » occidental, la raison, le langage et la conscience de soi 
constituent les signes de l’humanité16. Mais s’ils sont les signes de l’apparte-
nance d’un être vivant à l’humanité, alors il devient difficile d’y inclure les 
personnes polyhandicapées. Il ne suffirait donc pas de naître biologiquement 
humain pour être reconnu comme humain, il faudrait en plus être doté de 
raison. Mais si une telle idée n’est pas acceptable, il faut alors ré-interroger 
les critères de l’humanité. La philosophe Eva Kittay, elle-même maman d’une 
jeune femme polyhandicapée, raconte ainsi comment la naissance de sa fille 
et surtout l’expérience quotidienne avec elle se sont invitées dans sa réflexion 
philosophique et lui sont apparues comme un défi car introduisant un déca-
lage entre sa vie vécue et les théories philosophiques qu’elle côtoyait :

« Comment peut-on inlassablement lire et enseigner des textes qui donnent 
à la Raison une place de choix dans le panthéon des capacités humaines, 
alors que chaque jour j’interagis avec un être humain merveilleux qui ne pré-
sente aucune preuve indiscutable de capacité rationnelle ? Comment peut-on 
considérer le langage comme la spécificité même de l’humanité, alors que 
cette même fille ne peut pas prononcer un mot ? Comment peut-on lire 
que  la justice est la conséquence d’accords contractuels réciproques, alors 
que son propre enfant n’est pas en mesure et ne le sera apparemment jamais, 

16.  Ainsi Locke (Essai sur l’entendement humain, 1690, livre II, chapitre XXVII, § 9) définissait-il 
une personne comme « un être pensant et intelligent, capable de raison et de réflexion, et qui 
se peut consulter [qui peut se considérer] soi-même comme le même, comme une même chose 
qui pense en différents temps et lieux » (un corps humain qui demeure à travers le temps n’est 
pas suffisant pour parler d’une personne, qui doit disposer de raison, de réflexion et de mémoire 
associées à ce corps). Locke est le premier dans l’histoire de la pensée à faire de la conscience 
de soi l’un des fondements de l’identité personnelle.
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de participer à des accords contractuels réciproques ? Ma fille a contredit la 
plupart de toutes mes croyances philosophiques professées » (Kittay, 2019).

Si Eva Kittay, en se saisissant de son expérience quotidienne, a répondu à 
cette question en proposant une conception alternative de l’humanité, qui 
inclut les personnes polyhandicapées, il existe plusieurs réponses possibles à 
cette question, chacune de ces réponses se référant à une conception parti-
culière de l’humanité. Dans ce préambule, nous proposons de parcourir les 
réponses données par différents auteurs afin d’éclairer les prises de positions 
courantes que l’on peut rencontrer en pratique. En effet, les conceptions 
théoriques ne restent pas cantonnées au monde lointain des philosophes, 
mais imprègnent nos manières de penser et nos représentations communes 
de ce que sont les personnes. D’autre part, et surtout, ces conceptions, parce 
qu’elles imprègnent nos pensées, ont des incidences pratiques, elles influent 
sur la manière dont nous considérons, mais aussi dont nous nous compor-
tons, prenons soin ou pas, des personnes polyhandicapées. Ces conceptions 
philosophiques induisent des valeurs éthiques, qui en pratique, vont orienter 
notre action dans un sens ou un autre. Certaines situations complexes dans 
lesquelles des décisions importantes sont à prendre, conduisent les personnes, 
proches ou soignants, à s’interroger sur ce qui est « bien » ou « mieux » pour la 
personne polyhandicapée et apparaissent comme une mise à l’épreuve de ces 
conceptions (Zucman, 2004 ; Billette de Villemeur, 2016 et 2017 ; Blondel et 
Delzescaux, 2018).

La suite de notre chapitre sera structurée en deux parties. Dans la première, 
nous revenons sur le débat existant autour de l’humanité des personnes 
polyhandicapées, notamment tel qu’il a opposé Eva Kittay à deux autres 
philosophes, Peter Singer et Jeff McMahan, qui font partie de ceux qui 
dénient l’humanité aux personnes polyhandicapées au titre d’une recherche 
concernant les critères d’humanité. Dans la seconde partie, nous présentons 
les conceptions que l’on peut qualifier d’inclusives ou de « plus vastes », de 
l’humanité, développées par différents auteurs. Nous en avons identifié trois 
types : l’humanité relationnelle (E. Kittay), l’humanité pragmatique (concep-
tion s’inspirant des courants pragmatiques en philosophie et en sociologie), 
et l’humanité subjective (G. Saulus et J. Dind).

Les questionnements autour de l’humanité  
des personnes polyhandicapées

Si l’humanité biologique des personnes polyhandicapées ne pose pas question, 
leur appartenance à l’humanité définie par des capacités spécifiques par rapport 
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aux animaux est plus sujette à caution. Ce qui fonde notre humanité partagée 
n’est pas seulement l’acide désoxyribonucléique (ADN) ou l’attachement que 
nous pouvons avoir pour tel ou tel individu, mais encore des capacités propres 
à chaque individu, comme une capacité de langage et d’abstraction que ne pos-
sèdent pas les animaux. La référence à l’animalité n’est pas fortuite : pour certains 
auteurs contemporains, comme Peter Singer, se questionner sur les critères d’hu-
manité au sein même de l’espèce humaine vient s’inscrire dans une perspective 
que lui-même nomme anti-spéciste, visant à revaloriser la condition animale. 
Son raisonnement peut être résumé ainsi : si nous nous émouvons collective-
ment du traitement réservé à certaines personnes très handicapées au sein de 
l’espèce humaine, pourquoi ne pas nous émouvoir du même traitement réservé 
à un animal dont les capacités de sentir et d’éprouver de la souffrance sont aussi 
importantes, voire plus importantes, que celles d’un enfant très handicapé ? En 
effet pour Singer, le critère de la sensibilité est le plus essentiel que l’on puisse 
trouver : la question n’est pas tant de savoir si un être peut raisonner, mais s’il 
peut souffrir, idée qu’il reprend de la tradition utilitariste de Jérémy Bentham17.

Ce type de critère semble être favorable tout autant à un élargissement de 
l’éthique envers les animaux qu’à un élargissement de l’anthropologie vers 
les personnes les plus démunies intellectuellement comme le seraient les per-
sonnes polyhandicapées. Mais souvent ce raisonnement est utilisé dans l’autre 
sens : si nous mettons fin à la vie de quantité d’animaux sensibles, pourquoi ne 
le ferions-nous pas pour des individus appartenant à l’espèce humaine dépour-
vus de capacités rationnelles ? L’utilitarisme dont se réclame Singer ajoute que 
le bien-être d’un individu ne doit être pris en compte qu’au sein de la maximi-
sation du bien-être voire du bonheur global. Il n’y a pas de sacralisation de la 
vie humaine dans l’utilitarisme dont il se revendique, pas de critère permettant 
de dire qu’a priori une personne humaine a de la valeur, sinon par ce qu’elle 
apporte en termes de maximisation du bien-être en général, d’abord pour les 
humains, ensuite pour les animaux, car la conscience réflexive et la capacité de 
se projeter dans l’avenir maximisent la capacité humaine de souffrir.

Selon Singer, si des humains sont (nous dirions : semblent être) moins capables 
d’éprouver et de sentir que des animaux, leur valeur est donc moindre. Il ne 

17.  « Bentham désigne la capacité de souffrir comme la caractéristique vitale qui justifie qu’un 
être jouisse de l’égale considération. La capacité de souffrir, ou plus exactement de souffrir et/ou  
de se réjouir et d’être heureux, n’est pas juste une autre caractéristique comme la capacité de 
parler ou de faire des mathématiques. » (Singer, 1997). « [Bentham] affirme que la capacité de 
souffrir ou de se réjouir constitue un préalable nécessaire qui doit être satisfait pour avoir des 
intérêts ; c’est une condition pour que l’on puisse de manière raisonnable parler d’intérêt. Ce 
serait un non-sens que de dire qu’il n’est pas de l’intérêt d’une pierre d’être poussée le long de la 
route par un écolier. Une pierre n’a pas d’intérêt, car elle ne peut pas souffrir et rien de ce qu’on 
peut lui faire ne peut changer quoi que ce soit à son bien-être. En revanche, une souris éprouve 
de l’intérêt à ne pas être tourmentée, car les souris souffrent si on les maltraite ». (Ibid.)
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distingue le sort réservé aux hommes de celui des autres animaux que sur le 
fondement arbitraire de l’appartenance à une espèce biologique donnée, ce 
qui lui paraît être un critère faible de définition de l’humanité. Dans une pers-
pective utilitariste, qu’il s’agisse de l’utilitarisme dit de préférence ou de l’uti-
litarisme hédoniste, l’important est la quantité globale de plaisir que l’on peut 
offrir à une population (humaine d’abord, animale ensuite). Par conséquent, la 
disparition d’un individu au moment de sa naissance (au moment où l’attache-
ment de ses parents pour lui est jugé moindre) réduit la souffrance globale18.

On voit comment l’éthique utilitariste pose problème lorsqu’elle est utilisée 
pour disqualifier une partie des individus biologiquement humains (qui n’ont 
pourrait-on dire que l’hominité biologique et non pas les caractéristiques de 
l’humanité) au profit d’autres êtres non-humains, supposés plus capables, 
notamment en termes d’autonomies (physique et intellectuelle) et d’adapta-
bilité. Cela revient à créer des hiérarchies dépassant les espèces mais pouvant 
introduire du même coup une rupture au sein de l’ensemble considéré comme 
celui des personnes humaines en se fondant sur une évaluation jugée certaine 
de la déficience. Quand bien même cette déficience serait-elle certaine (ce 
qu’il faut prouver, en particulier à propos de la vie psychique), en quoi des cri-
tères comme les compétences intellectuelles, communicationnelles peuvent-
elles être suffisantes pour désigner l’humanité ?

Il s’agit là d’une forme de négation théorique de l’humanité des personnes 
polyhandicapées à laquelle s’ajoutent des négations en pratique, dans le refus 
de compassion ou le refus de soin. On peut rencontrer de telles réactions y 
compris dans le corps médical (Blondel et Delzescaux, 2018). Lorsque l’on 
voit arriver à l’hôpital ces corps déformés, sans communication apparente 
(une absence de communication souvent liée au stress ressenti par les per-
sonnes polyhandicapées dans un lieu pour elles inconnu), la réaction est de 
considérer le soin comme non avenu : une médecin, devenue spécialisée dans 
le champ du polyhandicap, se souvient de ses réactions face à ces personnes 
lorsqu’elle était réanimatrice : elle insiste sur l’impression qu’elle avait eu de 
faire de la « médecine vétérinaire » en s’occupant de cette population (qu’elle 
plaçait donc en pratique en-dehors de l’humanité). Cette fois, la comparaison 

18.  Singer justifie ce remplacement au moment de la naissance à propos de quantité d’autres 
types de handicaps. Par exemple dans Rethinking Life and Death : The Collapse of Our Tradi-
tional Ethics (2008), Singer utilise des critères (très culturellement marqués et au demeurant très 
contestables) pour justifier la substitution entre un enfant porteur de trisomie 21 et un enfant 
ordinaire  : « Avoir un enfant avec le syndrome de Down (trisomie 21) est une expérience très 
différente d’avoir un enfant normal. Ce peut être une expérience pleine de tendresse et d’amour, 
mais on doit avoir des attentes réduites concernant les capacités de cet enfant. On ne peut pas 
s’attendre à ce qu’un enfant avec le syndrome de Down joue de la guitare, développe un goût 
pour la science-fiction, apprenne une langue étrangère, discute avec nous du dernier film de 
Woody Allen ou qu’il soit un athlète, un joueur de basket ou de tennis respectable. »
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avec l’animal sert de repoussoir  : la pratique médicale renforce la préémi-
nence classique du soin adressé à l’humain, mais elle peut être arrêtée par 
une forme d’humanité qui ne peut être « réparée » ou « remise sur pieds ». 
Celle-ci est considérée comme animale en raison de la disparition apparente 
des critères relationnels d’humanité qui nous permettent de nous reconnaître 
communément en l’autre.

N’oublions pas que jusqu’au milieu des années 1960, la Sécurité sociale, consi-
dérant que leur état de santé ne justifiait pas de traitement, ne prenait pas 
en charge les enfants alors désignés sous les termes d’« arriérés mentaux pro-
fonds », d’« encéphalopathes végétatifs » ou même encore de « grabataires » 
(Winance et Bertrand, 2017 ; Toubert-Duffort et coll., 2018). Ils vivaient 
ainsi souvent dans leurs familles, sans le soutien particulier dont ils auraient 
eu besoin, ou étaient recueillis dans les hôpitaux, en situation d’abandon. La 
réapparition de telles attitudes ne doit pas être écartée dans des contextes 
sociaux, politiques et économiques défavorables.

Dans tous les cas, la question tient à l’inscription au sein de l’humanité d’un 
individu qui apparaît comme un accident, une exception majeure au dévelop-
pement ordinaire, une vie qui apparaît à la plupart des membres de la société 
humaine comme une « vie nue » (Blondel et Delzescaux, 2018), dépourvue de 
subjectivité, limitée à sa plus simple expression. Il s’agit du type même de vie 
qui ne vaudrait pas la peine d’être vécue lorsqu’elle est considérée en extério-
rité, une extériorité du jugement qu’il faut évidemment interroger lorsque les 
moyens de communication n’existent pas ou se révèlent extrêmement pauvres.

Le polyhandicap peut donc marquer non seulement la perte de la raison, mais 
aussi plus radicalement, celle du langage, de la conscience et de la subjectivité. 
Si le fou conserve un langage, même dépourvu de sens, si celui qui a une défi-
cience intellectuelle modérée conserve lui aussi un mode d’expression, com-
ment considérer celles et ceux qui n’ont jamais eu cette possibilité ? Comment 
envisager une vie psychique en l’absence de retour ? Il s’agit d’une situation 
radicale d’incommunicabilité (Cavalié, 2021). Pour encore beaucoup de nos 
contemporains, le sujet polyhandicapé ne développe pas d’intériorité : il ne se 
développe que peu physiquement, son apparence déformée ou hypotrophique, 
son peu de réactions observables laissent penser que son corps n’est qu’un 
corps biologique, sans être animé intérieurement d’une conscience. En effet, 
l’humanité se définit non seulement par la raison, l’aptitude à la communica-
tion, mais plus fondamentalement par la possibilité d’avoir une vie intérieure. 
Or souvent, on postule que celle-ci est absente ou si diminuée chez les per-
sonnes polyhandicapées qu’elle en devient négligeable. Il n’est pas possible 
de les conserver au sein d’une commune humanité par leur apparence, ni par 
leur comportement, ni par leur langage. C’est pourquoi l’attachement de leurs 
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parents à leur personne a pu paraître par le passé étrange, voire vaguement 
choquant. Ainsi, Marcelle Faugère, dans son récit daté de 1970, rapporte 
les propos d’une infirmière qui s’étonne de ce qu’elle puisse aimer sa petite 
fille polyhandicapée : « Et vous vous êtes attachée à cet enfant-là ? C’est de 
l’égoïsme ! » (Faugère et d’Argentré-Rask, 1970) cité par (Winance, 2021b).

L’argument de la conscience de soi est d’ailleurs celui qu’utilise Jeff McMahan 
dans The Ethics of Killing (McMahan, 2002). Il y ajoute la possibilité de pouvoir 
se projeter dans l’avenir avec un intérêt égoïste (egoistic concern). Le caractère 
répréhensible de la mise à mort d’êtres humains ayant une faible unité psycho
logique, tels que les fœtus ou les nourrissons est proportionnel à leurs inté-
rêts temporels, et ceux-ci ne sont pas très importants. La déficience cognitive 
congénitale plutôt qu’acquise limite encore le caractère condamnable de l’acte 
de tuer, car ceux qui ont été des personnes peuvent continuer à être couverts 
par la morale du respect, à la différence de ceux qui sont nés sans capacités 
repérables. Selon Jeff McMahan, tuer des êtres humains qui n’ont pas plus 
d’unité psychologique ou de richesse de pensée que les animaux n’est pas plus 
répréhensible que de tuer des animaux (en laissant de côté ici les innombrables 
effets secondaires qu’une telle décision peut avoir sur d’autres personnes).

On voit aisément en quoi de telles considérations éthiques permettraient de 
justifier le refus de soin voire l’euthanasie envers les personnes polyhandicapées. 
Elles font écho sur le plan de la logique argumentative au souhait de mort que 
l’on rencontre à propos des personnes polyhandicapées ou plus généralement à 
propos du handicap lorsqu’il atteint fortement l’apparence du corps et le com-
portement (Korff-Sausse, 1996). Il n’y a pas pour McMahan à condamner un 
acte appliqué à un être qui n’en subirait pas subjectivement les conséquences, 
quelle que puisse être notre sensibilité ou notre attachement envers cet être.

McMahan reconnaît que, dans certaines circonstances, tuer des nourrissons peut 
sembler pire que tuer des personnes adultes, mais cela s’explique en partie par le 
fait que « nous avons un sentiment extrêmement poignant de l’innocence, de 
la pureté, de la vulnérabilité et de l’impuissance de la victime, qui éveille nos 
tendances protectrices et nourricières » (McMahan, 2002), ce qu’il considère 
comme moralement inconsistant. La valeur morale d’un acte ne dépend pas de 
ces sentiments, mais est associée à la valeur de l’être sur lequel cet acte se trouve 
perpétré et cette valeur dépend largement du degré de conscience de soi. Il faut 
remarquer que l’absence de conscience de soi doit être interrogée dans le cas 
du polyhandicap : la considérer comme évidente, comme le font trop souvent 
Singer et McMahan, marque une faiblesse de leur argumentation. S’il arrive que 
la conscience de soi ne soit pas manifeste chez certaines personnes polyhandi-
capées, cela ne signifie pas qu’elle soit nécessairement absente, mais plutôt que 
nos modalités de repérage de la conscience ne sont pas adaptées à ces personnes.
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Et quand bien même cette conscience ferait-elle défaut, ces conceptions 
philosophiques s’opposent à l’éthique du care et sa critique des critères tra-
ditionnels de valorisation d’un être humain. La différence entre ces deux 
approches (utilitarisme et care) apparaît clairement dans la retranscription 
des échanges entre Peter Singer et Eva Kittay dans le dernier chapitre d’un 
livre collectif consacré au rapport entre philosophie morale et handicap intel-
lectuel (Kittay et Carlson, 2010)  : Singer a conscience de l’investissement 
affectif d’Eva Kittay envers sa fille, mais il souhaite orienter la discussion vers 
les critères intrinsèques d’humanité qu’elle substituerait aux critères classiques 
tandis qu’Eva Kittay insiste sur les critères relationnels d’humanité. Plusieurs 
recherches concernant le polyhandicap (Vehmas et Curtis, 2017 ; Vehmas, 
2019) se sont développées avec cette controverse en vue :

« Ce projet de recherche a été initialement suscité par les débats philo
sophiques sur le statut moral des personnes atteintes d’une déficience intel-
lectuelle profonde. Dans ces débats, certains philosophes éminents tels que 
Jeff McMahan (McMahan, 2002) et Peter Singer (Singer, 2010) décrivent 
ces humains comme psychologiquement comparables à des cochons et à des 
chiens, et capables d’atteindre seulement le niveau de bien-être d’un “chien 
satisfait” » (‘a contended dog’) (McMahan, 2002). […] « Cependant, il y a des 
philosophes comme Eva Feder Kittay (Kittay et Carlson, 2010) dont la fille 
vit avec une déficience intellectuelle profonde, et qui utilise son expérience 
personnelle et ses connaissances sur sa fille pour réfuter les affirmations de 
McMahan et d’autres » (Vehmas, 2019).

Penser l’humanité des personnes polyhandicapées : 
trois conceptions plus larges19

La conception relationnelle d’Eva Kittay

Eva Kittay est une philosophe qui s’inscrit dans le courant de l’éthique du care20, 
tel que développé par les philosophes féministes à partir des années 1980 
(Gilligan, 1982 ; Paperman et Laugier, 2006 ; Tronto, 2006) tout en proposant, 

19.  Nous utilisons « plus larges » pour traduire l’expression « more capacious norms » (Kittay, 
2019), que E. Kittay utilise pour désigner des normes ayant une plus grande capacité à inclure 
les personnes polyhandicapées.
20.  Comme le font la plupart des auteurs, nous faisons ici le choix de garder le terme anglais 
de care, difficile à traduire en un seul mot en français car « il désigne à la fois ce qui relève de 
la sollicitude et du soin ; il comprend à la fois l’attention préoccupée à autrui qui suppose une 
disposition, une attitude ou un sentiment et les pratiques de soin qui font du care une affaire 
d’activité et de travail » (Brugère, 2009). Nous distinguons ainsi l’usage du terme care (au sens 
de l’éthique du care) de celui du terme français soin, qui sera utilisé dans son sens courant.
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Un jour, la directrice de cette résidence croise Sesha au retour de sa douche, 
dans un couloir fréquenté par tous les résidents, et proche de l’espace public, 
vêtue d’un simple drap de bain. Elle dénonce cette situation qui n’est pas respec-
tueuse de la dignité de Sesha. Une solution est donc trouvée pour éviter cette 
situation. Mais Eva Kittay s’interroge. En quoi cette situation est-elle indigne 
pour Sesha ? Sesha est sans cesse manipulée par d’autres, pour tous les actes de 
sa vie, elle connaît peu d’intimité corporelle. Comme elle ne parle pas et mani-
feste peu, voire pas, de résistance, il est impossible de savoir si elle a ressenti la 
moindre gêne, ni ce que sont ses souhaits dans cette situation, ni même si elle 
en a  : connaît-elle le sentiment de pudeur ? A-t-elle seulement un rapport à 
son corps permettant d’en concevoir la nudité ? Cette situation peut bien sûr 
être considérée comme une atteinte à sa dignité, en tant que membre de l’hu-
manité (selon la conception restrictive exposée ci-dessus), mais est-il possible 
de lui accorder une dignité positive, fondée sur une capacité qu’elle pourrait 
exercer ? Si cette capacité est la capacité à choisir, cela pose certaines difficultés. 
À défaut de savoir ce que Sesha choisirait pour elle-même, on peut faire l’hypo-
thèse qu’elle considérerait cette situation comme indigne. Mais on tourne alors 
en rond : avant même de se demander quels seraient les choix de Sesha et pour 
ce faire, la directrice a dû considérer la situation comme indigne. La question 
revient donc : sur quelle base ? Enfin, et plus radicalement, une dernière hypo-
thèse est possible, selon laquelle, Sesha, dans cette situation, est tout simple-
ment indifférente, parce qu’incapable de ressentir la moindre gêne ou honte. 
Dans ce cas, conclut Eva Kittay : « Soit il n’y a pas de dignité à maintenir, soit la 
dignité doit être fondée sur autre chose que la capacité à prendre des décisions 
de façon autonome. » (Kittay, 2005a). Cette « autre chose », sur laquelle elle 
propose de fonder l’égale dignité de tous, ce sont les relations de care.

En effet, ce que nous partageons tous, en tant qu’êtres humains et qui nous 
définit comme tels, c’est que chacun de nous est « l’enfant d’une mère » (Kittay, 
1999), c’est-à-dire l’enfant d’une personne qui a pris soin de nous. À ce titre, 
chacun de nous est d’emblée engagé dans une relation de care, recevant le 
care ou le donnant, et acquière une valeur propre21.

21.  Pour Eva Kittay, ce souci des autres caractérise la dignité humaine, c’est-à-dire la forme de vie 
spécifiquement humaine. En effet, si le soin au bébé est commun avec d’autres espèces, et peut être 
rapporté à un instinct biologique, il n’en est pas de même, selon elle, pour le soin aux malades, aux 
personnes âgées ou handicapées, qui est caractéristique des sociétés humaines. Si Eva Kittay recon‑
naît que d’autres animaux prennent parfois soin de leurs congénères malades, le système de care des 
malades tel qu’il a été développé par toutes les cultures humaines est bien plus étendu et dépasse 
les quelques situations observées dans ces sociétés animales. Cet argument ne l’empêche pas, 
cependant, de reconnaître une dignité aux autres espèces, mais une dignité qui leur est propre et non 
partagée avec la forme de vie humaine. Pour une analyse plus étayée de cet argument, voir les tra‑
vaux de David Doat (Doat, 2013 et 2016), qui s’inspire notamment de l’éthique du care, et développe 
longuement cette idée selon laquelle le soin aux plus vulnérables est ce qui spécifie l’humanité. Donc 
ce qui fonde l’humanité, c’est aussi l’aptitude à prendre soin des autres, à les accueillir « avec huma‑
nité », dans un mouvement qui est humanisant à la fois pour le care-receiver et pour le care-giver.



Polyhandicap

124

« Ce qui nous relie dans nos relations de care est un sens profond de la valeur 
irremplaçable et unique de chaque être humain, de la forme biologique que 
nous partageons, et de la nature non fongible des relations que nous formons 
les uns avec les autres. La dignité est une caractéristique qui doit être perçue 
pour exister. Car la dignité est un appel à l’autre à reconnaître notre valeur 
intrinsèque. Cet appel requiert une réponse, une reconnaissance, même si 
comme dans des cas d’oppression extrême, le seul témoin est le témoin interne 
que nous avons développé en nous-mêmes comme conséquence des soins que 
nous avons dû recevoir pour survivre et s’épanouir du mieux possible. Dans 
nos rapports d’entraide, nous témoignons, nous reconnaissons – et donc nous 
conférons – cette dignité à l’autre ». (Kittay, 2005a).

La dignité n’est donc pas, pour Eva Kittay, une caractéristique intrinsèque 
(inhérente) de l’être humain, mais bien une caractéristique relationnelle : elle 
est générée par la relation de care, et même plus précisément par la relation 
de care singulière qui s’établit entre deux personnes. Le bébé n’est pas digne 
d’emblée ou de manière a priori, mais il acquiert sa dignité de par la relation 
de care avec une mère (ou avec toute autre personne qui prend durablement 
soin de lui). Pour le dire encore autrement, lorsqu’on affirme « je suis l’en-
fant d’une mère », on invoque une propriété que l’on a uniquement en vertu 
d’une propriété qu’une autre personne a. En outre, cette affirmation « nous 
sommes tous l’enfant d’une mère » contient l’affirmation d’une égale dignité 
de tous ; toi, comme lui, comme moi, avons tous également droit à ce qui est 
dû à « l’enfant d’une mère ». L’enjeu d’une théorie normative du care est alors 
la reconnaissance et le maintien de cette égale dignité de tous. En outre, Eva 
Kittay en lien avec sa conception de la dignité, défend une conception de la 
justice sociale, qui repose sur une prise en compte des relations de dépendance 
et de care. La justice repose d’une part sur l’égalité d’accès au care de chacun 
en fonction de ses besoins propres, d’autre part, sur le soutien nécessaire que 
la société doit accorder aux travailleurs de la dépendance (Kittay, 2001).

Cette conception de la dignité, via la relation de care, permet à Eva Kittay de 
penser la valeur de toute personne humaine – y compris sévèrement handica-
pée –, à la fois sa valeur égale et sa valeur singulière, et donc à la fois sa simi-
litude aux autres humains et sa différence par rapport à eux. L’égale valeur de 
tous et de chacun, et ce qui fonde son appartenance à l’humanité, est la dépen-
dance inévitable, liée à sa condition biologique, qui l’engage dans les relations 
de care. Mais ces relations de care sont également générées, comme Eva Kittay 
l’énonce dans la situation précédente, par la valeur singulière de chaque per-
sonne, dotée de qualités qui lui sont spécifiques ; c’est cependant par l’appel 
à l’autre que l’on reconnaît la valeur intrinsèque. La capacité des personnes à 
aimer est liée au fait qu’elles sont elles-mêmes aimées en tant que personnes 
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dans le champ du polyhandicap de type 3, qui manifestent une conscience 
d’eux-mêmes, à la différence des personnes polyhandicapées de type 2 ou 1 
(mais encore faudrait-il spécifier ici selon les formes de conscience étudiées 
par Juliane Dind, qui a insisté particulièrement sur la conscience écologique 
au sens de Philippe Rochat) (Dind, 2018). Les conséquences de cette catégori-
sation sont tellement importantes pour la reconnaissance du sujet en tant que 
personne qu’il faut être ici de la plus extrême prudence. Il y a en pratique plus 
encore qu’en théorie, des erreurs fréquentes d’assignation à cette catégorie de 
polyhandicap d’enfants qui sont bien relationnellement en situation de polyhan-
dicap tout en ayant une conscience de soi aboutie avec un éprouvé d’existence 
identitaire clair. Les difficultés de communication actuellement existantes 
sont telles qu’éthiquement il convient toujours de rappeler à quel point les 
capacités se mesurent en fonction de l’état actuel de nos connaissances.

On ne peut réellement préjuger de la vie intérieure d’une personne polyhan-
dicapée, en particulier lorsqu’apparaissent des « signes de la série autistique » 
selon la définition du 9 mai 201728. En effet, dans le champ de l’autisme la 
présupposition selon laquelle une personne intelligente essayera toujours 
d’une manière ou d’une autre d’entrer en communication, soit par le langage, 
soit par gestes ou soit par le regard est fausse. Et quand bien même l’éva-
luation des incapacités serait-elle correcte (ce qui est loin d’être le cas en 
pratique), l’absence de conscience serait-elle suffisante pour conclure à une 
absence d’humanité ? C’est précisément contre cet usage de ses travaux que 
s’élève Juliane Dind dans l’introduction de sa thèse : « Une recherche de ce 
type pourrait comporter un risque majeur : inférer à partir de certains critères 
l’existence ou l’absence de CS [conscience de soi] chez certains individus ». 
Elle rappelle que son travail de recherche « ne porte donc pas sur la vérifica-
tion de l’existence de manifestations de CS [conscience de soi] chez l’enfant 
polyhandicapé, mais sur la manière dont se manifeste cette dernière. » (Dind, 
2018) et il est important de souligner que cela vaut donc aussi pour les per-
sonnes polyhandicapées de type 1 et 2 pour lesquelles la conscience de soi est 
la moins manifeste.

Le travail de Juliane Dind ne vise pas à établir un défaut de conscience, mais 
consiste en une enquête sur la forme prise par cette conscience, celle-ci pou-
vant être réflexive et identitaire, ou encore entitaire (il y a quelque chose 
en continu que l’on ne peut rapporter à un soi) ou pré-entitaire (il n’existe 
pas quelque chose de stable et continu dans le temps, encore moins un soi). 
Dans ces deux derniers cas, plutôt que de conscience, on préférera le terme 
d’« éprouvé d’existence » qui indique la présence d’un rapport non pas à soi, 

28.  Décret n° 2017‑982 du 9 mai 2017 relatif à la nomenclature des établissements et services 
sociaux et médico-sociaux.
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mais à quelque chose de non encore caractérisé, une entité (quelque chose) 
plutôt qu’une identité (quelqu’un). À  la différence d’une conscience de soi 
qui se déroule dans le temps sous une forme unitaire et peut être rapportée à 
un moi, l’éprouvé d’existence signifie seulement la conscience d’être quelque 
chose sans qu’il y ait un soi personnel (Saulus, 2009)  : il y a contact, il y a 
plaisir ou douleur sans aller jusqu’à la réflexivité (le retour de la conscience 
sur elle-même qui permet de s’attribuer une identité). Ainsi ne peut-on plus 
réellement parler de conscience au sens de la conscience réflexive, mais seu-
lement d’éprouvé d’existence, soit entitaire lorsqu’il s’installe dans la durée, 
soit pré-entitaire lorsqu’il est instable et fragmenté, discontinu dans le temps. 
Même si tout éprouvé est par nature temporel, sa durée et surtout sa stabilité 
est ici moindre : elle ne possède pas une prégnance, une organisation stable 
suffisante pour être attribuée à un être spécifique. Un éprouvé mêle cognition 
et affectivité (Saulus, 2009), et devient éprouvé d’existence quand il se déroule 
dans un temps, selon des modalités plus ou moins organisées et stabilisées.

À l’éprouvé d’existence le moins organisé (polyhandicap de type 1) corres-
pondent des « agglomérats perceptivo-sensoriels, émotionnels et mnésiques 
peu organisés » (Saulus, 2009), qui se manifestent par des pleurs, cris, rires 
(qui peuvent être paradoxaux) et à travers une motricité de masse, avec des 
décharges motrices globalisées du tronc, des membres de la tête et des yeux. 
Ces mouvements sont très souvent répétitifs, parfois organisés en salves 
(Saulus, 2009). L’intérêt pour la présence d’un tiers et pour des échanges avec 
lui est difficilement décelable. Il n’y a pas d’autrui lorsqu’il n’y a pas de moi 
comme ici avec un éprouvé pré-entitaire.

Dans le polyhandicap de type 2, l’éprouvé d’existence associé est considéré 
comme entitaire : l’expérience est supposée se vivre dans une certaine durée, 
une épaisseur temporelle qui n’est plus celle de la discontinuité. Il y a une 
moins grande instabilité de l’expérience cognitivo-émotionnelle, avec exté-
rieurement des expressions de plaisir et de déplaisir distinctes, une intention 
de communiquer décelable, avec des sourires adressés lors de retrouvailles 
avec une présence familière, des mouvements intentionnellement dirigés vers 
l’extérieur car apparaît la possibilité d’une altérité qui n’est pas encore autrui.

Avec le polyhandicap de type 3, l’éprouvé d’existence devient identitaire, une 
conscience de soi émerge avec des capacités d’attention sélective, de partage 
émotionnel et d’accordage affectif avec autrui. Une attention conjointe est 
possible, ainsi qu’une capacité de choix et d’expression dans les limites de la 
motricité dont disposent les personnes.

La question de l’humanité rapportée à la possibilité de conscience de soi se 
pose donc nettement à propos des personnes polyhandicapées de type 2 et 



Polyhandicap

132

plus encore de type 1 puisque celles-ci ont des éprouvés d’existence que l’on 
peut estimer être entitaires ou pré-entitaires et non plus identitaires.

On se situe ici au-delà de la question de la fragilité et de la vulnérabilité d’un 
sujet, puisque la notion même de subjectivité rapportée à une identité est 
mise en question. Par conséquent, l’interrogation se porte sur le type de soin 
à apporter à un sujet comme perpétuellement en devenir (si l’on se réfère à la 
conception de G. Saulus selon laquelle les personnes polyhandicapées passent 
par les mêmes voies de développement que tout un chacun, mais selon un 
rythme beaucoup plus lent, ou encore se trouvent figées à un certain stade 
de développement). On pourrait également y voir une proto-subjectivité qui 
possède des caractéristiques étrangères au développement ordinaire et néces-
site plus encore d’interrogations sur ses capacités et son degré de conscience 
ou d’éprouvé d’existence.

Ces considérations ont le mérite de reposer sans cesse des questions éthiques 
fondamentales : que savons-nous réellement de la conscience des personnes 
polyhandicapées ? Comment les considérons-nous ? Savons-nous adapter le 
soin à leurs propres besoins, voire aspirations ?

Plus les individus sont difficiles à cerner dans leurs capacités, leur vie intérieure, 
plus il devient essentiel de formuler des hypothèses, de proposer des moyens de 
communiquer, de développer les aptitudes constatées, d’imaginer des méthodes 
de soin variées, dans le but d’humaniser celui ou celle qui se trouve mis à l’écart, 
rejeté en tant que semblable. La tâche est plus délicate que ne l’est le rejet ou la 
négation de leur être, puisqu’elle consiste à interroger un mode d’existence par-
ticulièrement difficile à cerner et à y réintroduire l’humanité ou à tout le moins 
la possibilité de l’humanité, l’exigence éthique de faire toujours comme si l’on 
avait affaire à autrui, seule possibilité pour découvrir son existence.

Conclusion

La controverse de Valladolid au milieu du xvie siècle sur la manière de traiter 
les indiens d’Amérique était annoncée dès le début du siècle par le débat 
entre ceux qui estimaient que les Indiens d’Amérique n’avaient pas d’âme et 
ceux qui, dans les réactions des prétendus sauvages, lisaient une capacité à 
souffrir, à vivre, à aimer, rigoureusement identique à celle des autres hommes 
malgré des variations culturelles apparentes.

Nous sommes placés avec les personnes polyhandicapées devant un dilemme 
comparable, à savoir la nécessité de trouver les ressources d’observation et 
d’imagination pour percevoir l’humanité malgré l’opinion contraire qui la 
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qu’à cette époque, l’hôpital psychiatrique se recentre sur sa fonction de soin 
thérapeutique et cherche à se débarrasser des populations qui l’encombrent 
(Henckes, 2007), dont les « arriérés profonds ». Des associations (le Comité 
d’études, d’éducation et de soins auprès des personnes polyhandicapées 
– CESAP, les Touts Petits, les Amis de Karen, etc.) se créent pour contester 
cette situation et s’occuper de ces enfants. La notion de « polyhandicap » 
émergera à partir de l’action de ces associations, notamment celle du CESAP, 
créé sous l’impulsion de l’AP-HP (Assistance Publique – Hôpitaux de Paris) 
et agissant en interaction avec cette institution30 (Winance et Barral, 2013 ; 
Winance et Bertrand, 2017 ; Winance, 2021).

Dès sa création en 1965, l’action du CESAP est double. D’un côté, il met en 
place des consultations pluridisciplinaires qui proposent une prise en charge 
de l’enfant et de sa famille31 (Tomkiewicz et Zucman, 1964 ; Zucman, 2007) 
et qui articulent soin médical et soin éducatif. D’un autre côté, il participe 
au mouvement de recherche porté par quelques praticiens chercheurs qui 
se sont engagés dans un travail d’exploration et d’analyse de la population 
d’enfants « arriérés profonds » à partir de leurs dossiers médicaux et d’en-
quêtes statistiques. Ce travail d’analyse amène à déconstruire progressive-
ment la catégorie « arriérés profonds » et à proposer de nouvelles catégories 
pour désigner ces enfants. L’enjeu est de rendre possible le soin et l’éducation 
de ces enfants, via la création de services et d’établissements spécialisés.

Dans un premier temps, à la notion d’« arriéré profond », est substituée 
celle de « déficience mentale profonde » ; cette substitution permet d’inté-
grer dans une même catégorie les enfants dont le QI est évalué en dessous 
de 30 et ceux dont le QI est évalué en dessous de 50. Elle permet surtout de 
déconstruire la distinction entre des enfants « inéducables » (QI évalué en 
dessous de 30) et des enfants « semi-éducables » (QI évalué en dessous de 
50), et de faire de tous les enfants des enfants « semi-éducables », pouvant 
donc bénéficier d’une prise en charge médico-éducative. Dans un second 
temps, l’usage du QI comme critère pertinent pour définir les possibilités 
de développement de l’enfant est relativisé par ces travaux. Deux formes 
de développement de l’enfant seront prises en compte  : mental et affec-
tif. Cette distinction permet d’insister sur la possibilité pour tout enfant, 
quelle que soit sa déficience mentale, de se développer au niveau affectif, 
avec l’aide de son entourage. Enfin, et progressivement, le CESAP utilise 

30.  Ainsi, début des années 1970, l’AP-HP (Assistance Publique – Hôpitaux de Paris) dédiait 
4 hôpitaux SSR (Soins de Suite et de Réadaptation) à la prise en charge du polyhandicap. En 
janvier 2022, l’appellation de SSR a été remplacée par celle de SMR (Soins médicaux et de 
réadaptation).
31.  Ces consultations sont mises en place grâce aux moyens accordés par l’AP-HP, notamment 
des locaux.
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et défend l’usage du terme « polyhandicap » pour qualifier ces enfants. 
Avec ce terme, il met l’accent sur ce qui rapproche ces enfants : la multi-
plicité de leurs déficiences, multiplicité toujours singulière pour chacun. En 
lien avec cette multiplicité des déficiences, le CESAP défend la nécessité 
d’une prise en charge pluridisciplinaire et adaptée à chacun, mobilisant des 
compétences spécialisées pour développer les capacités propres à chaque 
enfant (Zucman, 1969).

Émergence progressive du concept de polyhandicap

Les premières occurrences du terme « polyhandicap » apparaissent à la fin 
des années 1960. Elisabeth Zucman (Zucman, 1969), puis Roger Salbreux et 
Stanislaw Tomkiewicz, utilisent ce terme pour modifier le statut des « arriérés 
profonds » et défendre l’organisation de services et institutions spécialisés pour 
eux (Tomkiewicz, 1975 ; Salbreux et coll., 1979 ; Manciaux et coll., 1981 ; 
Tomkiewicz, 1981 ; Dalla Piazza et Godfroid, 2004). L’enjeu, à cette époque, 
est celui de l’organisation d’une prise en charge médico-éducative adaptée 
pour ces enfants qui présentent des « déficiences multiples et une arriération 
mentale profonde ». Lorsque le terme est introduit, sa définition reste impré-
cise mais désigne déjà des enfants présentant un handicap moteur, une défi-
cience mentale (QI évalué comme inférieur à 50) et des troubles associés ; 
ce n’est que progressivement que ces acteurs sont amenés à l’affiner. Ainsi, 
la définition du polyhandicap va évoluer au cours du temps, et faire l’objet 
de débats entre les différents acteurs du champ, avant la stabilisation d’une 
définition clinique au tournant des années 2020. Surtout, la construction de 
cette définition repose d’une part sur un travail de description clinique (relatif 
aux tableaux cliniques), d’autre part sur un travail de catégorisation admi-
nistrative et politique, en lien avec l’organisation du secteur médico-social. 
C’est ce double travail qui permettra, progressivement (sans éviter certains 
allers-retours), d’identifier les caractéristiques centrales du polyhandicap, et 
qui débouchera sur une définition stabilisée d’une entité clinique différenciée 
d’autres entités telles les handicaps rares ou le plurihandicap.

Dans cette évolution complexe, nous distinguerons trois périodes. La première 
couvre les années 1970‑1989 ; des premières définitions y sont proposées qui 
soulignent la complexité et l’intrication des déficits dans le polyhandicap 
(Rousseau, 2019 ; Tafforeau et coll., 2022). En 1989, une définition officielle est 
inscrite dans un texte réglementaire. Entre les années 1990 et 2017, des travaux 
sont réalisés par différents groupes de travail et acteurs pour préciser la défini-
tion clinique et médico-sociale du polyhandicap. Enfin, les années 2020‑2022 
voient l’émergence d’une convergence autour d’une définition clinique.
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Première période : les années 1970‑1989

Au début des années 1970, le terme « polyhandicap grave congénital » est 
proposé par le Professeur Fontan. Clément Launay, président du CESAP, 
insiste sur la nécessité des prises en charge pluridisciplinaires nécessaires 
à  ces personnes (Georges-Janet, 2002). Ainsi, très tôt dans cette histoire, 
la notion de lésion du cerveau en développement est introduite. Entre 1980 
et 1990, plusieurs groupes de travail, issus du secteur médico-social, sont mis 
en place et proposent différentes définitions. Si ces définitions divergent sur 
certains points, elles s’appuient sur un socle commun combinant une défi-
cience mentale sévère, un handicap moteur et une restriction de la mobilité/
de l’autonomie :
•  au début des années 1980, Roger Salbreux donne la description suivante 
du polyhandicap : « atteinte motrice sévère, niveau intellectuel très bas, avec 
un QI souvent inférieur à 30, fréquemment associé à une épilepsie grave et à 
des complications somatiques diverses : dénutrition, nanisme, reflux gastro-
œsophagien, complications respiratoires » (Salbreux et coll., 1979) ;
•  dans leur rapport, qui synthétise le travail réalisé par un groupe d’étude 
mis en place par le CTNERHI (Centre technique national d’études et de 
recherches sur les handicaps et les inadaptations), Zucman et Spinga (1985) 
définissent le polyhandicap dans les termes suivants  : « handicap grave à 
expressions multiples avec restriction extrême de l’autonomie et déficience 
intellectuelle sévère » (Zucman et Spinga, 1985). Surtout, ils le distinguent 
du plurihandicap et du sur-handicap (Zucman et Spinga, 1985 ; Dalla Piazza 
et Godfroid, 2004 ; Sergeant, 2010 ; Benoit, 2020). Enfin, dans ce rapport, 
il est entendu que le polyhandicap survient chez des enfants présentant des 
atteintes cérébrales précoces ;
•  la circulaire n° 86‑13 du 6 mars 1986 relative à l’accueil des enfants et ado-
lescents présentant des handicaps associés reprend les trois catégories telles 
que définies dans ce rapport de Zucman et Spinga (1985), et distingue donc 
différents types d’association de déficiences :

 – les enfants plurihandicapés qui associent de façon circonstancielle 
deux handicaps (surdi-cécité, handicap moteur et sensoriel, déficience 
mentale et sensorielle) ;

 – les enfants sur-handicapés qui associent au(x) handicap(s) initial(iaux), 
un handicap acquis, cognitif ou relationnel ;

 – les enfants polyhandicapés atteints d’un handicap grave à expression 
multiple, chez lesquels la déficience mentale sévère est associée à des 
troubles moteurs et fréquemment accompagnée d’autres troubles (épi
lepsie, déficiences sensorielles, malformations, troubles somatiques, 
troubles relationnels…) (Sarfaty, 2013 ; Zribi, 2013).
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Ainsi, dans les documents et articles publiés durant cette première période, 
le terme « polyhandicap » réfère à un groupe assez hétérogène de patients pré-
sentant un tableau clinique complexe et sévère avec intrication des déficits, 
dans lequel les multiples déficiences cognitives et motrices ne s’additionnent 
pas mais interférent entre elles (Tomkiewicz et coll., 1975). Cette notion 
d’interdépendance des déficits sera reprise ultérieurement par Roger Salbreux 
(Salbreux, 2000).

La définition du polyhandicap par le CTNERHI (cf. supra  : le rapport de 
Zucman et Spinga, 1985) est reprise dans un texte législatif : l’annexe XXIV ter 
d’octobre 1989 concernant les conditions techniques d’autorisation des éta-
blissements et des services prenant en charge des enfants et adolescents 
présentant un polyhandicap. Celui-ci y est défini de la manière suivante  : 
« handicap grave à expression multiple associant déficience motrice et défi-
cience mentale sévère ou profonde et entraînant une restriction extrême de 
l’autonomie et des possibilités de perception, d’expression et de relation »32. 
Cette définition administrative et sociale a été largement utilisée jusqu’en 
2017. Elle pose certaines caractéristiques centrales du polyhandicap : l’intri-
cation des déficiences motrices et mentales, et la restriction de l’autonomie. 
Cette publication d’une définition réglementaire cependant, ne clôt pas le 
débat.

Deuxième période : les années 1990‑2017

Durant une deuxième période, qui s’étend des années 1990 à 2017, les débats 
et la recherche d’une définition plus précise se poursuivent, à partir de dif-
férentes ressources, et dans différents lieux. En 1993, le CTNERHI donne 
une nouvelle définition du polyhandicap en s’appuyant sur la Classification 
internationale du handicap de l’Organisation mondiale de la santé (OMS). 
Cette définition qui est la suivante, insiste sur la notion de déficience cogni-
tive : « association de déficiences graves avec retard mental moyen, sévère ou 
profond (QI inférieur à 50) entraînant une dépendance importante à l’égard 
d’une aide humaine et technique permanente, proche et individualisée » 

32.  Décret n° 89‑798 du 27 octobre 1989 remplaçant les annexes XXIV, XXIV bis et XXIV ter 
au décret du 9  mars  1956 modifié fixant les conditions techniques d’agrément des éta‑
blissements privés de cure et de prévention pour les soins aux assurés sociaux, par trois 
annexes concernant, la première, les conditions techniques d’autorisation des établisse‑
ments et des services prenant en charge des enfants ou adolescents présentant des défi‑
ciences intellectuelles ou inadaptés, la deuxième, les conditions techniques d’autorisation 
des établissements et des services prenant en charge des enfants ou adolescents pré‑
sentant une déficience motrice, la troisième, les conditions techniques d’autorisation des 
établissements et des services prenant en charge des enfants ou adolescents polyhandi‑
capés. – Légifrance, 1989. https://www.legifrance.gouv.fr/loda/id/LEGITEXT000006067344/ 
[consulté le 16/01/23].
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(Zucman, 1998 ; Inserm, 2013). En 2000, ce même groupe d’étude du 
CTNERHI complète la définition en insistant sur la nécessité d’apporter aux 
personnes polyhandicapées et à leurs proches des « aides humaines proches 
et permanentes, et souvent des aides techniques individuellement adaptées » 
(Zucman, 2000).

En 2002, le Groupe Polyhandicap France affine à son tour la définition. Il 
introduit le rôle de la précocité de la lésion cérébrale et souligne le caractère 
spécifique et évolutif du polyhandicap (Groupe Polyhandicap France, 2002 ; 
Blondel et Delzescaux, 2018). Sa définition est la suivante : « une situation 
de vie spécifique d’une personne présentant un dysfonctionnement cérébral 
précoce, ou survenu en cours de développement, ayant pour conséquence 
de graves perturbations à expressions multiples et évolutives de l’efficience 
motrice, perceptive, cognitive et de la construction des relations avec l’envi-
ronnement physique et humain. Il s’agit d’une situation évolutive d’extrême 
vulnérabilité physique, psychique et sociale au cours de laquelle certaines de 
ces personnes peuvent présenter de manière transitoire ou durable des signes 
de la série autistique. » (Groupe Polyhandicap France, 2002). Dans le champ 
clinique, durant cette période, les travaux de Gérard Ponsot sont particulière-
ment importants dans la mesure où il réalise plusieurs tentatives pour distin-
guer le polyhandicap d’autres entités, notamment la paralysie cérébrale. Dans 
le schéma qu’il propose en 2005 (figure 1.1) (Assistance publique - Hôpitaux 
de Paris, 2006), le polyhandicap constitue un sous-groupe de la « paralysie 
cérébrale » telle que définie par les anglo-saxons33, mais se distingue de l’in-
firmité motrice cérébrale (IMC) et en partie de l’infirmité motrice d’origine 
cérébrale (IMOC) telles que définies par Guy Tardieu (Tardieu, 1968), par 
la sévérité de la lésion cérébrale précoce qui, au handicap moteur, associe 
systématiquement une déficience mentale sévère à profonde et par le caractère 
progressif ou non progressif de l’affection causale (Bax et coll., 2005 ; Ponsot 
et Boutin, 2017). Le schéma actualisé qu’il propose en 2017 (figure 1.2), avec 
Anne-Marie Boutin (Ponsot et Boutin, 2017), montre une évolution dans sa 
classification, puisqu’une partie du groupe « polyhandicap » sort du groupe 
« paralysie cérébrale », intégrant alors, dans la notion de « polyhandicap » 
les états limites de conscience. Il y distingue cependant bien le polyhandicap 
lié à une lésion sur un cerveau en voie de développement et le polyhandicap 
acquis et dégénératif tardif.

33.  Voir infra la partie intitulée « Le concept de polyhandicap à l’international ».
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Romande (Petitpierre et coll., 2007). Cette non-équivalence peut en partie 
s’expliquer par l’évolution des conceptions du handicap et des terminologies 
associées. Lorsque la notion de polyhandicap émerge dans les années  1960, 
« handicap » est utilisé comme synonyme de déficience. Or, dans les pays anglo-
saxons, dès les années 1980, émerge un modèle social du handicap (Oliver, 
1990 ; Ravaud, 2001 ; Ville et coll., 2014). Ce modèle repose sur une distinc-
tion entre la notion de déficience et celle de handicap. La déficience renvoie 
à la dimension biomédicale, le handicap renvoie lui à la dimension sociale : à 
la situation d’exclusion ou de discrimination que connaît la personne atteinte 
d’une déficience, du fait des barrières/obstacles qui l’empêchent de participer 
à la société. En lien avec cette évolution, les terminologies ont évolué. Les 
anglo-saxons abandonnent le terme « handicap », considéré comme péjora-
tif, et le remplacent par « disability » (Devlieger, 1999). En utilisant le terme 
« disabled person », ils mettent l’accent sur « disabled by society ». En France, 
malgré la Classification internationale du handicap (CIH) qui proposait éga-
lement de distinguer « déficience », « incapacité » et « handicap », l’usage du 
terme « handicap » comme terme générique (désignant parfois ces trois dimen-
sions, mais aussi très souvent, synonyme soit de « déficience », soit d’« incapa-
cité ») s’est maintenu. Porteur de sens dans un contexte francophone, le terme 
« polyhandicap » est moins bien compris dans un contexte anglophone.

Fin des années 1990, début des années 2000, les débats internationaux entre 
les acteurs défendant des approches différentes du handicap conduisent 
l’Organisation mondiale de la santé (OMS) à réviser sa classification des 
handicaps (Rossignol, 2007 ; Ravaud, 2009). Publiée en 2001, la nouvelle 
classification, la Classification internationale du fonctionnement (CIF), offre 
une vision environnementale et sociétale de la personne en situation de han-
dicap. Mais elle ne permet pas d’identifier les similarités ou les différences 
permettant d’isoler des catégories de handicaps et ne s’applique pas aisé-
ment au polyhandicap (OMS, 2001 ; Battaglia et coll., 2004 ; Badley, 2008 ; 
Camberlein et Brault-Tabaï, 2017).

Dans les pays anglo-saxons, des concepts proches du polyhandicap sont décrits 
et dénommés par différents sigles : le plus fréquemment utilisé dans la littéra-
ture est le terme « Profound Intellectual and Multiple Disabilities » (PIMD) ou 
« PIMD Spectrum » qui recouvre des typologies de patients proches mais ne 
réfère pas systématiquement à une lésion cérébrale précoce. La notion de PIMD 
a fait l’objet d’un travail de discussion, au niveau international, qui a débou-
ché sur une proposition de caractérisation commune du groupe dénommé par 
le terme « PIMD ». Sont incluses dans ce groupe des personnes qui associent 
une déficience intellectuelle sévère et une déficience motrice sévère. Elles 
présentent également d’autres déficiences associées variées, l’ensemble de ces 
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déficiences et incapacités étant souvent difficiles à évaluer. Enfin, la difficulté 
à donner à la catégorie des frontières nettes est observée, ainsi que l’existence 
d’un continuum entre les personnes appartenant à cette catégorie, continuum 
qui justifie l’emploi de la notion de « spectre ». Ces discussions ont été syn-
thétisées par deux chercheurs hollandais  : Nakken et Vlaskamp (Nakken 
et Vlaskamp, 2002 et 2007). Ce terme « PIMD » est utilisé non seulement 
en Hollande mais aussi en Belgique néerlandophone (Maes et coll., 2007). 
En Angleterre, les appellations « paralysie cérébrale sévère » (Hutton et 
Pharoah, 2006) ou bien « Severe Neurological Impairment » (SNI) (Allen et 
coll., 2020) sont utilisées. En Suède et en Finlande, les termes PIMD et PMD 
(Profound Multiple Disabilities) sont utilisés (Wilder et coll., 2004 ; Axelsson, 
2015 ; Arvio et coll., 2019). En Espagne et au Portugal, le vocable PIMD 
(et PMD pour l’Espagne aussi) semble admis (Lima et coll., 2012 ; Verdugo 
et coll., 2014). Hors des frontières de l’Europe, aux États-Unis, les termes 
« Profound Multiple Disabilities » ou « developmental disabilities » sont utilisés 
(Green et Reid, 1999 ; Singh et coll., 2004). Au Japon, Oshima a décrit en 
1971, un groupe de patients associant retard mental profond et handicap 
moteur sévère, et Arima en 1996 les a désignés sous le vocable : Severe Motor 
and Intellectual Disabilities Syndrome (SMID) (Oshima, 1971 ; Arima, 1996).

Ces différentes terminologies rendent difficile l’exploitation des données issues 
de la littérature internationale. Certaines de ces dénominations correspondent 
à une approche fonctionnelle (PIMD, SMID…), d’autres tendent à inclure le 
polyhandicap dans des entités cliniques plus vastes comme la paralysie céré-
brale sévère ou les troubles neurodéveloppementaux (developmental disabilities). 
La notion de polyhandicap, parce qu’elle met également l’accent sur le rôle de 
la lésion cérébrale intervenant sur un cerveau en voie de développement, est 
plus précise. En effet, cette lésion précoce explique l’évolutivité et l’intrication 
des déficiences. Elle explique la spécificité du tableau clinique et fonctionnel 
présenté par les personnes polyhandicapées, la complexité des interactions 
maturatives (voir chapitre « Physiopathologie, étiologies et impact de la pré-
cocité de l’événement causal ») et la spécificité de la manière dont elles vont 
pouvoir développer des capacités, et enfin la singularité de leur expérience et 
de leur personnalité telle que Georges Saulus a pu tenter de l’approcher en 
utilisant l’expression d’« éprouvé d’existence » (Saulus, 2008 et 2009).

En conclusion : précision sur le périmètre  
de cette expertise collective

L’objectif de ce chapitre était, sur la base d’une revue de la littérature, d’ex-
plorer la notion de polyhandicap à partir d’une double perspective : historique 



Notion de polyhandicap, mise en perspective historique et internationale

151

A
N

A
LY

SE

et internationale. Ce terme est apparu en France, dans les années 1960, en 
lien avec le problème soulevé par la non-prise en charge médicale et éduca-
tive, dans le système médical et social de l’époque, de certains enfants atteints 
de déficiences multiples alors considérés comme inéducables et incurables, 
et appelés « arriérés profonds ». Passer de ce terme à celui de « polyhandica-
pés » a d’abord été pour les acteurs de l’époque un levier d’action : un moyen 
de sortir ces enfants de l’invisibilité et de la non-prise en charge, et de reven-
diquer la nécessité de mettre en place un soin médical et éducatif spécialisé 
pour eux. Si l’usage de ce terme est alors essentiellement pragmatique et poli-
tique, les acteurs, notamment des médecins, vont étudier cette population 
particulière. Progressivement, ils la décrivent et dégagent des caractéristiques 
communes et centrales qui expliquent la spécificité de ces enfants et adultes 
« polyhandicapés ». Ce travail est corrélativement un travail de description 
clinique et un travail de description « médico-sociale », ou dit autrement, un 
travail décrivant la spécificité du soin (dans sa nature et son organisation) dont 
ont besoin ces personnes. Ce travail est parsemé de débats et de controverses 
sur la composition du groupe des personnes polyhandicapées et sur la manière 
de le décrire. Mais les groupes de travail mis en place au tournant des années 
2020, tout en s’appuyant sur ces débats, arrivent à dégager des définitions 
convergentes, même si les termes employés sont différents. Dans la seconde 
partie de ce chapitre, nous avons comparé cette définition avec les notions 
utilisées à l’international et avons expliqué pourquoi la notion de polyhandi-
cap, telle qu’utilisée en France, est plus précise. Néanmoins, et c’est un point 
important, ce travail définitionnel est lié à l’état de nos connaissances et aux 
limites de nos moyens actuels d’évaluation des capacités des personnes. Le 
recul historique, proposé dans ce chapitre, est de ce point de vue également un 
appel à la prudence. L’évaluation du QI de personnes non verbales avec une 
très faible motricité reste par exemple un sujet de discussion et un enjeu éthique 
considérable concernant la reconnaissance des capacités de ces personnes.

Ce travail d’exploration de la notion de polyhandicap nous permet enfin 
de définir le périmètre de cette expertise collective, dans son ensemble, et 
de chacun de ses chapitres en particulier. Pour cela, nous sommes partis du 
constat que les définitions récentes du polyhandicap, données en France, 
présentaient un socle commun qui combine une description du processus de 
la survenue du polyhandicap et une description fonctionnelle du polyhandi-
cap. Toutes considèrent le polyhandicap comme la conséquence définitive 
d’un désordre, d’une anomalie ou d’une lésion survenue sur un cerveau en 
développement ou immature, dont les étiologies sont variées, progressives ou 
non, connues ou inconnues (figure 1.3). Au niveau fonctionnel, le polyhan-
dicap associe une déficience mentale évaluée comme sévère à profonde et une 
déficience motrice évaluée comme sévère. L’association de ces déficiences, 
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2 
Épidémiologie

La prévalence du polyhandicap correspond au nombre de personnes atteintes 
de polyhandicap à un instant donné dans une population donnée et qui 
s’obtient en divisant le nombre de cas par l’effectif de la population exposée 
(c’est-à-dire la population générale recensée au moment du dénombrement 
des cas). Quelques études épidémiologiques ont été réalisées spécifiquement 
pour estimer le taux de prévalence du polyhandicap mais elles sont peu 
nombreuses et n’ont pas toutes utilisé la même définition du polyhandicap. 
Sur ce point, nous verrons tout au long de ce chapitre la nécessaire caracté-
risation de la population d’étude incluse dans les différentes publications. La 
population incluse répond à des critères de sélection fondés sur la définition 
du polyhandicap qui a évolué au cours du temps pour se fixer récemment sur 
une définition consensuelle en France et qui varie encore selon les pays. Ces 
évolutions de la pluralité des définitions du polyhandicap ont eu pour consé-
quence les différentes sélections de patients ce qui impacte bien entendu 
l’estimation de la prévalence.

Dans ce chapitre seront retenues prioritairement les études se rapprochant 
le plus du périmètre présenté dans cette expertise (voir chapitre « Notion de 
polyhandicap, mise en perspective historique et internationale »), la défini-
tion française du polyhandicap ayant été stabilisée seulement il y a quelques 
années. Nous considérons le polyhandicap comme la conséquence irréver-
sible d’un désordre, d’une anomalie ou d’une lésion survenue sur un cerveau 
en développement ou immature, dont les étiologies sont variées, progressives 
ou non, connues ou inconnues. Au niveau fonctionnel, nous considérons le 
polyhandicap comme une association d’une déficience intellectuelle évaluée 
comme sévère à profonde et une déficience motrice évaluée comme sévère. 
L’association de ces déficiences engendre une restriction extrême consta-
tée des activités de communication et de relation ordinaires, ainsi qu’une 
réduction extrême de l’autonomie et de la mobilité.

Un critère de sélection important à préciser est l’âge de la population à 
l’inclusion qui peut affecter également l’estimation de la prévalence. Si la 
population est très jeune, on peut sous-estimer le nombre de cas. En effet, chez 
le jeune enfant, les déficiences ne sont pas toutes constituées ou évaluables. 
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Aussi, si la population étudiée est incluse à un âge plus avancé, le taux de pré-
valence peut être sous-estimé car les personnes les plus sévèrement atteintes 
seront décédées.

Une approche épidémiologique en population générale est nécessaire pour 
repérer les cas de polyhandicap, décrire l’évolution de la prévalence du 
polyhandicap et décrire les principales caractéristiques des personnes concer-
nées de façon non biaisée. Elle repose donc sur des registres de population 
ou sur des enquêtes ad hoc transversales ou des cohortes réalisées dans des 
zones géographiques bien définies et pour lesquelles le nombre d’habitants y 
est connu.

À ce jour, il existe une cohorte de personnes polyhandicapées : la cohorte 
nationale Eval-PLH qui inclut des enfants et des adultes correspondant à 
la définition du polyhandicap, cependant elle manque de représentativité 
concernant une partie des personnes polyhandicapées suivies au domicile 
ou en établissements médico-sociaux et ne peut donc pour l’instant four-
nir de données concernant la prévalence du polyhandicap (Hamouda et 
coll., 2022).

Nous allons dans un premier temps décrire les études basées sur les registres 
ou transversales réalisées en France puis à l’étranger. Dans un second temps, 
nous présenterons les études portant sur le taux de survie des personnes en 
situation de polyhandicap.

Études épidémiologiques réalisées en France

En France, il existe deux registres des handicaps de l’enfant qui incluent 
entre autres les enfants avec polyhandicap à l’âge de 7 ans : le Registre des 
Handicaps de l’Enfant et Observatoire Périnatal (RHEOP) qui couvre les 
départements de l’Isère, de la Savoie et de la Haute-Savoie, et le Registre des 
Handicaps de l’Enfant de la Haute-Garonne (RHE31) qui couvre le départe-
ment de la Haute-Garonne (Delobel-Ayoub et coll., 2021 ; RHEOP, 2021). 
Ces deux structures ont un fonctionnement très proche quant aux critères 
d’inclusion (au moins une déficience sévère chez un enfant résidant dans le 
département à l’âge à l’enregistrement) et aux sources de données consultées. 
Leur source de données principale est la Maison départementale de l’autono-
mie (MDA) ou Maison départementale des personnes handicapées (MDPH). 
Ils obtiennent également des données via le Programme de médicalisation des 
systèmes d’information (PMSI) des établissements hospitaliers, à partir des 
codes de la Classification internationale des maladies (CIM) ou en s’adressant 
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directement aux services spécialisés. Les centres d’action médico-sociale pré-
coce (CAMSP) et les réseaux de suivi des enfants prématurés sont également 
consultés. Pour être inclus dans ces registres du handicap, les enfants doivent 
avoir 7 ans révolus, résider dans un des départements couverts et être porteurs 
d’au moins une déficience sévère motrice, intellectuelle, sensorielle ou avoir 
un trouble du spectre autistique, ou une trisomie 21 ou atteints de paralysie 
cérébrale quelle que soit la sévérité.

Les générations incluses couvrent la période 1980‑2011 pour le RHEOP et 
1986‑2012 pour le RHE31. La population couverte par le RHEOP est de 
1,7 million d’habitants et 18 000 naissances domiciliées, et par le RHE31 de 
1,4 million d’habitants et 16 000 naissances domiciliées. Une des exploita-
tions possibles de ce recueil continu dans les registres, est l’analyse de l’évolu-
tion de la prévalence et des caractéristiques des handicaps de l’enfant à travers 
le temps. Indirectement, peuvent être objectivés les effets des progrès médico-
techniques obstétricaux et néonatals en observant leur impact sur l’évolution 
de la prévalence du polyhandicap. Aussi ces registres constituent une aide à la 
planification des structures sanitaires ou médico-sociales nécessaires à la prise 
en charge de ces enfants.

Les deux registres français sont donc en mesure de fournir des données sur 
les enfants âgés de 7 ans et porteurs de polyhandicap. Cependant, seul le 
RHEOP y fait spécifiquement mention dans ses rapports. La définition rete-
nue est celle d’un handicap grave à expression multiple associant une défi-
cience intellectuelle sévère à des troubles moteurs entraînant une restriction 
extrême de l’autonomie (RHEOP, 2021). Cette définition correspond au péri-
mètre retenu pour cette expertise, si ce n’est qu’elle n’inclut pas le critère lié à 
l’âge de survenue de la lésion cérébrale. Donc au sein des registres sont inclus 
des enfants ayant un polyhandicap suite à une lésion cérébrale survenue après 
l’âge de 2 ans. Ils sont cependant peu nombreux et il est possible de les iden-
tifier facilement et ainsi de les exclure pour correspondre au périmètre du 
polyhandicap de cette expertise. Aussi, dans les registres ne sont pas inclus les 
enfants décédés avant l’âge de 7 ans.

Dans le dernier rapport du RHEOP, datant de 2021, le taux de prévalence 
du polyhandicap pour les enfants nés entre 1980 et 2009 était de 0,5 pour 
1 000  enfants. Le RHE31 ne fournit pas les informations sur les enfants 
avec polyhandicap ; mais, pour la génération d’enfants nés entre 2009 et 
2011, le taux de prévalence d’enfants présentant une déficience intellec-
tuelle sévère associée à une déficience motrice était de 0,8/1 000 enfants 
(IC 95 % : 0,6‑1,1). Cependant, la sévérité de l’atteinte motrice n’était pas 
précisée si ce n’est qu’elle nécessitait un appareillage ou une rééducation 
continue.



Polyhandicap

162

Les autres études réalisées en France sont plus anciennes et transversales 
(tableau 2.I). Elles ont inclus des enfants et adolescents à partir des données 
des Commissions départementales de l’éducation spéciale (CDES) réalisées 
en population générale mais seulement sur quelques départements/régions 
(Rumeau-Rouquette et coll., 1995 et 1998 ; Juzeau et coll., 1999). Les CDES 
étant les anciennes institutions correspondant aux actuelles Maison dépar-
tementale de l’autonomie et Maison départementale des personnes handica-
pées, la méthodologie s’apparente à celle des registres du handicap.

Tableau 2.I : Études portant sur l’estimation de la prévalence du polyhandicap 
en France

Référence Population étudiée Prévalence

Rumeau-Rouquette 
et coll., 1995

3 générations d’enfants nés en 1972, 
1976 et 1981 connus de la CDES dans 
16 départements

0,98/1 000 enfants avec une 
déficience motrice + une déficience 
intellectuelle sévère (QI<50) + 
une autonomie nulle ou moyenne

Rumeau-Rouquette 
et coll., 1998

Enfants nés entre 1976 et 1985 dans 
3 départements, âgés de 8 à 17 ans 
au moment de l’enquête. Enfants pris 
en charge par les CDES et/ou hôpitaux 
de jour et/ou centres de long séjour

0,73/1 000 enfants avec une 
déficience motrice + une déficience 
intellectuelle profonde + un état 
grabataire ou passif dans un fauteuil
1,05/1 000 enfants avec 
une déficience intellectuelle 
profonde + une déficience motrice 
avec une autonomie nulle
1,28/1 000 enfants avec une 
autonomie nulle et excluant les retards 
mentaux légers ou moyens

Juzeau et coll., 1999 Enfants et adolescents âgés de 
5 à 19 ans en 1993, résidant dans 
le département du Nord, données 
du CDES et établissements santé

0,7/1 000 enfants avec une déficience 
motrice + une déficience intellectuelle 
sévère ou profonde entraînant une 
restriction extrême de l’autonomie

van Bakel et coll., 2021 Enfants nés entre 1980 et 2009 
et inclus dans la base de données 
du RHEOP à l’âge de 7 ans (registre 
handicap de l’Isère, Savoie, Haute-
Savoie)

0,5/1 000 enfants avec une déficience 
motrice + une déficience intellectuelle 
profonde + un état grabataire 
ou passif dans un fauteuil
Diminution significative du taux 
de prévalence entre la génération 
de 1980 et celle de 2009 (0,85/1 000 
pour la période 1980‑1984 vs 
0,3/1 000 pour la période 2005‑2009)

CDES : Commission départementale de l’éducation spéciale ; QI : Quotient intellectuel ;  
RHEOP : Registre des handicaps de l’enfant et observatoire périnatal.

Les caractéristiques des personnes incluses dans ces différentes études 
varient en fonction du degré de sévérité des déficiences. Dans les études de 
Rumeau-Rouquette et coll. (1995 et 1998) et de Juzeau et coll. (1999), les 
enfants inclus avaient une déficience motrice modérée ou sévère. Pour van 
Bakel et coll. (2021), les enfants étaient physiquement dépendants d’un 
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fauteuil roulant ou grabataires. En ce qui concerne la déficience intellec-
tuelle, le critère pouvait être soit une déficience intellectuelle sévère soit 
une déficience intellectuelle profonde. Dans toutes ces études, la sévérité 
de la déficience intellectuelle était estimée sur la base soit d’un quotient 
intellectuel (bien que les échelles psychométriques type Weschler ne soient 
pas adaptées pour l’évaluation des déficiences intellectuelles sévères à pro-
fondes), mais surtout sur l’appréciation clinique (en cas de QI inchiffrable 
sur le niveau de langage, la compréhension…). L’évolution des critères d’in-
clusion est liée aux modifications de la définition du terme polyhandicap 
au cours du temps et on peut supposer que la stabilisation de la définition 
permettra une plus grande homogénéité dans le futur. Cependant, dans 
toutes ces études, les caractéristiques des déficiences sont bien définies, et 
on peut raisonnablement en retirer une estimation du taux de prévalence 
de polyhandicap.

Ce dernier s’élèverait donc entre 0,5 et 1 pour 1 000 enfants sur les quatre 
dernières décennies, avec une tendance à la diminution sur la période. On 
peut préciser que l’origine et la date de survenue de la lésion ne sont pas 
décrites dans ces études ; y sont donc inclus très probablement des enfants et 
adolescents avec « polyhandicap » acquis après l’âge de 2 ans, mais cela ne 
représente qu’une minorité des cas.

Aussi, ces différentes études étant transversales, elles n’incluent pas les enfants 
décédés avant l’âge du recueil.

Dans l’enquête ES  2010 (Peintre et coll., 2014), un recensement des 
personnes avec un polyhandicap (« handicap grave à expressions multi-
ples, qui associe une déficience intellectuelle sévère ou profonde à une défi-
cience motrice grave, entraînant une restriction extrême de l’autonomie 
et des possibilités de perception, d’expression et de relation ») a été réalisé 
sur le territoire français auprès des établissements et services pour enfants 
et adultes handicapés. Au 31 décembre 2010, au sein des établissements et 
services médico-sociaux en faveur des personnes handicapées, on comptait 
7 485 enfants et 10 353 adultes atteints de polyhandicap. La définition ne 
retenant pas la notion de lésion acquise sur un cerveau en développement, 
ces chiffres incluent donc des personnes avec des lésions cérébrales acquises 
après l’âge de 2 ans. Cette enquête décrit donc une population hétérogène 
comprenant des personnes atteintes de handicap lourd dont certaines sont 
polyhandicapées. Aussi, ne sont comptabilisées que les personnes prises en 
charge dans ces établissements, ce qui ne permet pas de calculer un taux 
de prévalence du polyhandicap, de nombreuses personnes polyhandicapées 
n’étant pas institutionnalisées mais à domicile.
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Si on applique le taux de prévalence de 0,5 à 1/1 000 naissances estimé à 
partir des études publiées (tableau 2.I) au nombre d’enfants de 0 à 19 ans rési-
dant en France en 2022 (source Insee), on peut estimer un nombre d’enfants 
polyhandicapés en France compris entre 8 000 et 16 000. Ces chiffres supé-
rieurs à ceux retrouvés dans l’enquête ES 2010 sont donc pertinents, même en 
tenant compte de la surmortalité. Pour les adultes, il est plus difficile d’estimer 
leur nombre, car ils sont beaucoup plus impactés par la mortalité, qui on le 
verra plus loin, est bien supérieure à celle de la population générale.

Études épidémiologiques réalisées à l’étranger

Dans la littérature internationale, le terme « polyhandicap » n’existe pas. 
Des entités proches dans les pays anglo-saxons sont décrites comme les Profound 
Multiple Disabilities (PMD), Profound Intellectual and Multiple Disabilities (PIMD). 
Au Japon, le vocable qui s’y rapporte est Severe Motor and Intellectual Disabilities 
(SMID). Cependant, à notre connaissance, aucune donnée sur la prévalence en 
population générale n’a été publiée jusqu’à ce jour sur ces entités.

Les seules estimations de prévalence portent sur la paralysie cérébrale, que le 
handicap moteur soit ou non associé à une déficience intellectuelle et quelle 
que soit la sévérité de la déficience motrice, ou portent sur la prévalence de 
la déficience intellectuelle (que celle-ci soit ou non associée à une déficience 
motrice). On peut estimer le taux de prévalence du polyhandicap à partir de 
ces études si elles sont suffisamment détaillées pour y extraire les informations 
concernant la population présentant à la fois une déficience motrice sévère et 
une déficience intellectuelle sévère.

Pour rappel, la paralysie cérébrale regroupe toutes les situations de déficience 
motrice relevant d’une lésion cérébrale irréversible et se présente comme un 
« ensemble de troubles du mouvement et/ou de la posture et de la fonction 
motrice, ces troubles étant permanents mais pouvant avoir une expression 
clinique changeante dans le temps et étant dus à un désordre, une lésion, 
ou une anomalie non progressive d’un cerveau en développement ou imma-
ture » (Anseeuw, 2007). Les troubles progressifs avec perte des compétences 
acquises sont exclus (certaines maladies métaboliques ou neurodégénératives 
précoces, etc.). Environ un enfant sur 3 avec une paralysie cérébrale ne peut 
pas marcher, et un enfant sur 4 a une déficience intellectuelle sévère (Novak 
et coll., 2012). Le facteur de risque le plus important de la paralysie cérébrale 
est la prématurité (Pierrat et coll., 2021). Dans l’étude Epipage (Étude épi-
démiologique sur les petits âges gestationnels) ayant permis le suivi à 5 ans 
d’enfants nés prématurément en 2011, la paralysie cérébrale variait de 2 % 



Épidémiologie

165

A
N

A
LY

SE

pour les enfants nés entre 32 et 34 semaines d’aménorrhée à 12 % pour ceux 
nés entre 22 et 24 semaines.

La paralysie cérébrale est étroitement liée au polyhandicap. Selon les données 
du RHEOP, 66 % des formes cliniques du polyhandicap s’apparentent à une 
paralysie cérébrale. Cette intrication entre paralysie cérébrale et polyhandicap 
permet d’obtenir une estimation de la prévalence du polyhandicap en extrayant 
les données se rapportant aux cas les plus sévères dans la paralysie cérébrale. Les 
données épidémiologiques sur la paralysie cérébrale sont nombreuses ; notam-
ment en Europe grâce à l’existence de registres de surveillance de la paralysie 
cérébrale dans de nombreux pays. Ces registres européens travaillent ensemble 
au sein du groupe SCPE (Surveillance of Cerebral Palsy in Europe) (Cans, 2000 ; 
Sellier et coll., 2010) et regroupent leurs données dans une base commune. 
La prévalence de la paralysie cérébrale congénitale en Europe a diminué pour 
les générations nées entre 1980 et 2003, passant d’un taux de 1,90/1 000 à un 
taux de 1,77/1 000. La réduction était encore plus importante pour les paraly-
sies cérébrales sévères, avec un taux passant de 0,98 à 0,72/1 000, une réduction 
annuelle moyenne de 1,8 % par an (Sellier et coll., 2016). Cette évolution à la 
baisse parmi les paralysies cérébrales sévères a été confirmée par une étude plus 
récente réalisée en Norvège et portant sur les générations 1999‑2010 (Hollung 
et coll., 2018) mais aussi en Australie sur les générations 1995‑2009 (Galea et 
coll., 2019). Aussi, très récemment, une étude basée sur une analyse systéma-
tique de la littérature ainsi que sur une méta-analyse des données de registres de 
paralysie cérébrale publiées ou non a estimé le taux de prévalence de la paralysie 
cérébrale à 1,6 pour 1 000 naissances vivantes dans les pays riches (McIntyre et 
coll., 2022). La tendance a été estimée à la baisse pour les enfants nés entre 1995 
et 2014. Le taux de prévalence de la paralysie cérébrale était deux fois plus élevé 
dans les pays pauvres (low and middle income countries), estimé à 3,3/1 000 nais-
sances vivantes. Cette étude récente n’a pas détaillé la sévérité des déficiences 
des enfants avec paralysie cérébrale. On ne sait donc pas si la baisse du taux 
de prévalence concernait toute forme de paralysie cérébrale, ou uniquement les 
sévères ou les peu sévères.

Horber et coll. ont décrit récemment les caractéristiques de 11 015 enfants 
avec paralysie cérébrale d’origine congénitale nés entre 1990 et 2006 en 
Europe (Horber et coll., 2020). Un index de sévérité a été utilisé, les enfants 
considérés comme ayant une forme sévère étant ceux en incapacité de mar-
cher (Gross Motor Function Classification System level GMFCS  IV-V) et/
ou présentant une déficience intellectuelle sévère. La proportion d’enfants 
avec paralysie cérébrale sévère congénitale était de 39 %, soit une préva-
lence estimée à 0,6/1 000 naissances vivantes si on se réfère à la prévalence 
de 1,6/1 000  naissances vivantes estimée par la méta-analyse. Les enfants 
avec déficience motrice sévère (GMFCS  IV-V) associée à une déficience 
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intellectuelle sévère et à une ou plusieurs autres déficiences ou épilepsie 
représentaient 15 % des enfants avec paralysie cérébrale (correspondant à un 
taux de 0,22/1 000 naissances). Le taux de prévalence de la paralysie céré-
brale avec déficience motrice sévère et déficience intellectuelle sévère se situe 
donc entre 0,22 et 0,6/1 000 naissances vivantes. Dans les autres études parmi 
les enfants enregistrés dans les registres de paralysie cérébrale  : 17 à 20 % 
d’enfants étaient en situation de polyhandicap (van Bakel et coll., 2017).

Concernant les paralysies cérébrales postnatales dont l’évènement causal est 
survenu entre le 28e jour après la naissance et les 2 ans, elles représentent 
5,5 % des cas de paralysie cérébrale en Europe avec un taux de prévalence 
ayant baissé entre 1976 et 1998, passant de 2/10 000 naissances vivantes à 
0,4/10 000 naissances (Cans et coll., 2004 ; Germany et coll., 2013). Un tiers 
des enfants avaient une forme sévère, comme dans le cas des enfants atteints 
de paralysies cérébrales congénitales.

Le suivi des tendances dans le temps de la prévalence de la paralysie cérébrale 
sévère est la plus proche estimation disponible quant au suivi de la tendance 
du polyhandicap et nous pouvons donc raisonnablement supposer que la pré-
valence du polyhandicap a diminué sur les quatre dernières décennies ; ce qui 
est cohérent avec les données de RHEOP présentées plus haut.

Données épidémiologiques sur la mortalité

Les études sur le taux de survie des personnes en situation de polyhandicap 
ont été réalisées à l’étranger et les critères d’inclusion ne correspondent pas 
tout à fait à la définition française du polyhandicap. Cependant, il est possible 
d’extrapoler à partir de certains résultats lorsque ces études sont suffisamment 
détaillées sur la sévérité des déficiences.

Les études ont été réalisées à partir des personnes incluses dans les registres de 
paralysie cérébrale en Suède (Himmelmann et Sundh, 2015), en Angleterre 
(Hutton et Pharoah, 2002) ou en Australie (Blair, 2001 ; Reid et coll., 2012) 
et ayant bénéficié d’un suivi. En Californie, on retrouve une étude sur la mor-
talité des personnes ayant recours à une institution comparable à la Maison 
départementale des personnes handicapées (Eyman et coll., 1990), et au Japon 
(Hanaoka et coll., 2010) une étude basée sur la population des résidents d’une 
institution spécialisée pour handicapés.

Il en ressort que le taux de survie des personnes avec polyhandicap est d’autant 
plus bas que les déficiences sont sévères et accompagnées d’autres déficiences 
ou pathologies. Une personne sur 3 voire sur 2 ne survit pas au-delà de 30 ans 
(tableau 2.II).
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causes acquises très précoces : embryofœtopathies toxiques, infectieuses, vas-
culaires précoces responsables de malformations du développement cortical ;
•  une lésion clastique sur un cerveau se développant préalablement de manière 
attendue. Cette situation relève de la paralysie cérébrale au sens strict du terme. 
Les lésions sont généralement plus faciles à dater et sont toujours acquises.

Sur le plan conceptuel, les causes acquises de polyhandicap sont responsables 
de lésions sur un cerveau programmé pour se développer normalement. Les 
mécanismes d’adaptation du cerveau aux lésions peuvent s’apparenter alors à 
de la plasticité, au sens premier du terme. À l’inverse, les causes génétiques et 
acquises avec malformations du développement du cortex sont responsables 
d’une trajectoire développementale différente. Les mécanismes d’adaptation 
du cerveau font partie du processus développemental. Le terme de plasticité 
est moins adapté à cette situation.

Le polyhandicap est une réalité médicale et sociale, mais c’est une situation 
très hétérogène en termes de cause, de phénotype. Cette hétérogénéité est 
une difficulté importante pour les études d’efficacité des interventions, traite-
ments et prises en soins.

Cette hétérogénéité est à la fois temporelle et spatiale : le moment auquel inter-
vient l’événement délétère est variable ; ainsi que sa localisation et son étendue.

Les causes de perturbation précoce du développement peuvent être déclinées en 
plusieurs groupes : les anomalies de l’organisation du système nerveux central 
(fermeture du tube neural, anomalie de la segmentation), qui sont des anomalies 
de l’embryogenèse ; anomalies de la prolifération cellulaire ou de l’apoptose ; 
anomalies de la migration, anomalies de la différenciation neuronale, qui sont des 
anomalies de l’organisation cellulaire du cortex ; et enfin, la neuro-dégénération.

Les grandes étapes du neurodéveloppement normal

Le neurodéveloppement comprend tous les processus permettant au cerveau 
d’acquérir les capacités qui sont celles d’un cerveau mature. C’est un proces-
sus très contraint par la génétique, très déterminé, mais également hautement 
dépendant de facteurs non génétiques, en particulier de l’activité électrique 
qu’il génère et de l’expérience (Cossart et Garel, 2022).

Chez l’Homme, le neurodéveloppement est particulièrement long : il débute 
avec l’induction neurale, vers le 19e jour de grossesse, et se termine à la fin 
de l’adolescence avec la maturation finale des fonctions frontales les plus 
élaborées. Cet étirement de la durée du développement chez l’Homme est 
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visible à toutes les étapes. La prolifération neuronale est responsable d’une 
augmentation de la densité de neurones dans le cortex par rapport aux 
petits mammifères, et même aux autres primates ; en particulier au niveau 
des couches II/III qui sont les couches où se situent les neurones pyramidaux 
qui établissent des réseaux loco-régionaux, trans-corticaux. Ces neurones 
sont par ailleurs significativement plus grands, plus arborisés augmentant 
leurs capacités de connexions et d’intégration des signaux (Bonnefont et 
Vanderhaeghen, 2021 ; Libé-Philippot et Vanderhaeghen, 2021).

La migration neuronale est elle aussi plus étalée dans le temps. Elle intéresse 
deux grandes populations neuronales  : les cellules principales, glutamater-
giques, ont une migration orthogonale par rapport à la zone germinative, 
alors que les interneurones, GABAergiques, ont une migration tangentielle 
(Accogli et coll., 2020). Récemment, il a été montré que chez l’Homme, il 
existe un courant de migration vers les parties les plus antérieures du cortex 
préfrontal. Ce courant de neurones est très important chez le nourrisson et 
persiste dans l’enfance avant de s’éteindre après 10 ans (Sanai et coll., 2011).

La synaptogenèse, qui permet la formation de synapses, et le raffinement 
synaptique, qui entraîne l’élimination des synapses qui ne sont pas utiles au 
fonctionnement approprié du cerveau, ont lieu sur une période très prolongée 
chez l’Homme comparativement aux autres espèces. Le pic de synaptogenèse 
ainsi que le pic de sélection synaptique ont lieu vers 2 ans. Mais la synapto
genèse et la sélection synaptique se poursuivent jusqu’à la fin de l’adolescence. 
C’est au cours de cette période que se mettent en place les mécanismes qui 
permettent l’apprentissage (Bonnefont et Vanderhaeghen, 2021).

Les modèles actuels de développement distinguent 2  grandes phases  : une 
phase de construction des représentations internes, qui précède la phase 
d’intégration du monde extérieur. La phase initiale de construction des repré-
sentations internes a lieu très tôt. Par exemple, chez le nouveau-né prématuré 
de 30 semaines d’aménorrhée (SA), les mouvements spontanés des membres 
contre la paroi utérine stimulent la voie sensorielle ascendante, qui active le 
cortex somato-sensoriel. Cette activation est visible sous forme de patterns 
EEG (électroencéphalogramme) spécifiques de cette période : les delta brushs 
(ondes lentes encochées de rythmes rapides). Ces delta brushs sont générés de 
manière topique, c’est-à-dire que les mouvements de la main droite activent 
le cortex somato-sensoriel gauche, etc. De même, un peu plus tard, les stimu-
lations de la rétine par des flashs lumineux évoquent des delta brushs dans la 
région occipitale correspondante (Khazipov et coll., 2004 ; Colonnese et coll., 
2010 ; Chipaux et coll., 2013 ; Khazipov et Milh, 2018). Pour la plupart des 
chercheurs, ces séquences d’activité permettent de mettre en place l’empreinte 
du corps, de la rétine, mais aussi des autres organes sensoriels, sur le cortex, 
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et donc de façonner les représentations internes. Cette construction est dite 
de type « bottom-up » car elle est générée par la périphérie. Puis progressive-
ment, le cerveau génère une activité spontanée qui lui permet d’apprendre 
de manière statistique, en corrélant/anticipant les informations perçues, avec 
ses représentations. Cette activité spontanée est dite « top-down » (Dehaene-
Lambertz et Spelke, 2015 ; Cossart et Garel, 2022).

Chaque étape est sous-tendue par des modifications structurelles et fonction-
nelles au niveau des réseaux corticaux.

De manière générale, on peut supposer que les troubles du neurodéveloppe-
ment sont liés à un trouble de la chronologie de ces étapes permettant l’appren-
tissage ; soit à cause d’anomalies de la structure des réseaux, macroscopiques 
ou microscopiques, soit à cause d’une anomalie de leur fonctionnement.

Étiologies du polyhandicap

Causes anténatales

Causes anténatales avec malformations du développement cortical

Les malformations du développement du cortex sont extrêmement nom-
breuses et complexes. La classification la plus utilisée pour les décrire est une 
classification basée sur le mécanisme présumé du trouble, issue d’études en 
imagerie et en génomique fonctionnelle (Barkovich et coll., 2012).

•	 Anomalies de la prolifération neuronale

Elles sont liées au nombre insuffisant ou en excès de neurones lors de la phase 
précoce du développement cérébral embryonnaire et fœtal.

 ◊ Microcéphalies génétiques

Toutes les microcéphalies d’origine génétique ne sont pas associées à un 
polyhandicap, mais la microcéphalie est fréquente dans le polyhandicap.

La classification des anomalies du développement cortical distingue les 
microcéphalies  : celles avec retard de croissance intra-utérin (RCIU) et 
nanisme telles que les syndromes de Seckel et apparentés, appelés également 
nanismes microcéphaliques ; celles avec un RCIU modeste ou sans RCIU et 
avec nanismes pouvant se distinguer par un cortex fin, une gyration simpli-
fiée (en particulier au niveau frontal), une dysgénésie corticale, une hydro
céphalie ou une hydranencéphalie, une composante dégénérative.
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Plus de 20 gènes ont été décrits dans ces microcéphalies à ce jour, avec tous 
les modes de transmission possible.

 ◊ Mégalencéphalies

Certaines mégalencéphalies sont associées au polyhandicap, en particulier 
lorsqu’il existe une malformation corticale associée.

•	 Anomalies de la migration

Elles sont liées à une anomalie du parcours des neurones depuis leur lieu de 
naissance, autour des ventricules, jusqu’à leur site définitif dans le cortex ou 
les noyaux gris.

 ◊ Anomalies de l’épendyme : hétérotopies périventriculaires

Les hétérotopies sont des collections macroscopiques de neurones qui peuvent 
être organisées le plus fréquemment de manière nodulaire ou linéaire. Il ne 
s’agit pas toujours de malformations responsables de polyhandicap. Les causes 
génétiques sont multiples  : il peut s’agir de défaut de migration intrinsèque 
aux neurones, mais aussi à des défauts de fonctionnement de la zone germi
native (dans les hétérotopies périventriculaires).

 ◊ Anomalies de la migration radiale ou non radiale

Il s’agit de lissencéphalies antérieures, postérieures, globales, de type reeline. 
Les gènes les plus fréquemment en cause sont LIS1, DCX, TUB1A1, ARX, 
RELN, VLDLR.

 ◊ Anomalies de la migration tardive

Il s’agit des hétérotopies subcorticales.

 ◊ Anomalies de la migration terminale

Sont documentés dans cette catégorie les syndromes de Walker-Warburg 
et apparentés (Muscle-Eye-Brain) ainsi que les malformations de type 
Cobblestone.

•	 Anomalies post-migrationnelles : polymicrogyries et schizencéphalies

Ces anomalies ont pour conséquences, au niveau de la localisation définitive 
de cellules, des troubles de l’organisation et des interconnexions des neurones 
entre eux et avec les autres cellules constitutives du tissu cérébral : les cellules 
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gliales de même origine que les neurones et les cellules microgliales provenant 
de la lignée monocyte-macrophage qui colonisent précocement le tissu 
cérébral.

Le terme de polymicrogyrie est utilisé pour décrire un aspect anormal du 
cortex, avec un excès de gyration. Les polymicrogyries sont définies selon 
leur caractère typique ou atypique, et selon leur étendue et localisation. 
De  nombreux facteurs génétiques sont impliqués dans les polymicrogyries, 
mais aussi des facteurs acquis, en particulier vasculaires et infectieux précoces. 
Là encore, toutes les micropolygyries ne sont pas responsables d’un poly
handicap, le spectre clinique qui leur est associé est très étendu.

•	 Dysgénésies corticales en lien avec une erreur innée  
du métabolisme

Il s’agit de maladies énergétiques ou peroxysomales liées à un dysfonctionne-
ment métabolique des neurones et des cellules gliales.

•	 Microcéphalies post-migrationnelles (postnatales)

Il s’agit d’anomalies liées à un trouble tardif de l’organisation des cellules cor-
ticales et de leurs interactions après leur mise en place anatomique normale. 
C’est le cas du PEHO (Progressive encephalopathy with Edema, Hypsarrhythmia 
and Optic atrophy) syndrome, du syndrome de Rett et syndrome Rett-like 
associés à des mutations des gènes FOXG1, CDKL5,  etc., du syndrome 
d’Angelman et apparentés, des hypoplasies ponto-cérebelleuses.

Causes anténatales sans malformation du développement cortical : 
encéphalopathies développementales avec ou sans épilepsie

Le concept d’encéphalopathie développementale est particulièrement uti-
lisé pour décrire les troubles sévères et précoces du développement sans 
malformation cérébrale visible, où l’épilepsie est très fréquente. La ques-
tion de l’impact des crises, ou des anomalies mesurables liées à l’épilepsie 
(anomalies EEG par exemple), sur la sévérité du handicap, fait l’objet 
de très nombreuses études (Milh, 2023). Actuellement, il est admis que 
l’étiologie génétique joue un rôle majeur dans le handicap, et que l’épi
lepsie est une comorbidité significative, mais non causale (Guerrini et 
coll., 2023).

Parmi ces encéphalopathies, on peut distinguer les canalopathies, les synap-
topathies et les inter-neuronopathies, décrites ci-dessous.
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•	 Canalopathies

Il s’agit d’encéphalopathies en lien avec la mutation de gènes codant des pro-
téines de canal voltage dépendant, de canal ionique métabotropique ou de 
récepteur canal. Parmi ces canalopathies, on peut citer : les mutations sévères 
de KCNQ2, de KCNT1 ; certaines mutations de SCN1A, des gènes codant 
des sous-unités de récepteurs GABA, du récepteur NMDA (Guerrini et coll., 
2023).

•	 Synaptopathies

Il s’agit de mutations de protéines impliquées dans la transmission synaptique. 
La majeure partie des gènes codant pour les protéines du complexe SNARE 
(soluble NSF [N-ethylmaleimide-sensitive factor] attachment protein receptors) 
(Guerrini et coll., 2023).

•	 Inter-neuronopathies

Elles s’appliquent aux mutations génétiques responsables d’un dysfonction-
nement spécifique des interneurones GABAergiques. Parmi les maladies, on 
peut citer certaines mutations de ARX, qui induisent l’absence d’une certaine 
sous-population d’interneurones (Ruggieri et coll., 2010).

Mais il faut noter que cette classification est essentiellement basée sur l’étio-
logie génétique du désordre, et non sur de réelles études physiopathologiques.

Causes anténatales génétiques responsables de lésions acquises sévères

Certaines maladies génétiques sont responsables de fragilité vasculaire 
(COL4A1 par exemple), ou de troubles précoces de la réponse inflammatoire, 
comme les interféronopathies, qui induisent des lésions acquises (Henneke 
et coll., 2009 ; Plaisier et Ronco, 2009 [update 2016]). Ces maladies peuvent 
survenir à tout âge de la vie, parfois dès la vie fœtale, pendant la période 
périnatale ou postnatale et selon leur étendue et leur localisation induire un 
polyhandicap.

Causes anténatales acquises

•	 Vasculaires

Il s’agit des hydranencéphalies et des accidents vasculaires ischémiques ou 
hémorragiques, qui impliquent souvent de vastes régions cérébrales dans le 
polyhandicap, et qui sont le plus souvent bilatérales.
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(HSV1, HSV2), au virus de la chorio-méningite lymphocytaire, au parvo-
virus B19, à la syphilis, etc. (Kumar et coll., 2022).

•	 Toxiques, médicamenteuses

L’alcool est un tératogène induisant des troubles physiques et neurodévelop-
pementaux. Le syndrome d’alcoolisme fœtal (SAF) est un trouble courant 
mais encore sous-diagnostiqué associé à la consommation d’alcool par la mère 
pendant la grossesse. Les conséquences les plus sévères du SAF sont liées à l’im-
pact de l’alcool sur le neurodéveloppement. Le SAF est associé à des troubles 
cognitifs et psychiques plus ou moins intenses (Mukherjee, 2019). Les formes 
les plus sévères sont associées à une malformation du développement céré-
bral sévère, l’holoprosencéphalie, qui peut être responsable d’un polyhandicap 
lorsqu’elle est de forme alobaire ou semi-lobaire (Malta et coll., 2023).

Les autres causes acquises d’holoprosencéphalies les plus connues sont le 
diabète maternel et l’exposition à l’acide rétinoïque. L’effet tératogène de 
l’acide rétinoïque associe des malformations du système nerveux, mais aussi 
cardiaques, des membres,  etc. (Vorhees, 1994). Les autres drogues peuvent 
aussi avoir des effets délétères sur le neurodéveloppement. La plupart des 
études rapportent des troubles des apprentissages plus ou moins importants, 
voire une déficience intellectuelle. Mais la consommation de drogues est éga-
lement associée à un risque plus important de malformation congénitale, en 
particulier d’anomalies de fermeture du tube neural, qui peuvent être la cause 
d’un polyhandicap acquis (Suarez et coll., 2008). Par ailleurs, les conséquences 
peuvent être indirectes. Par exemple, la consommation de cocaïne est asso-
ciée à un risque de thrombose vasculaire chez le fœtus, qui peut entraîner 
des lésions cérébrales ischémiques responsables d’un polyhandicap (Hoyme 
et coll., 1990).

•	 Autres causes anténatales acquises

Les causes des lésions ou de dysfonctionnement d’origine prénatale ne sont 
pas toutes élucidées, notamment dans le polyhandicap.

Causes périnatales

Encéphalopathies hypoxo-ischémiques

Dans les pays industrialisés, l’incidence des encéphalopathies hypoxo-isché-
miques (EHI) est de l’ordre de 1/1 500  naissances, mais elle est bien plus 
importante dans les pays en voie de développement. Les formes les plus sévères 
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d’encéphalopathie anoxo-ischémique peuvent être responsables de polyhan-
dicap ou de décès, et les EHI représentent 10 à 30 % des causes de polyhandi-
cap dans la plupart des études.

L’EHI ne résulte pas d’un événement unique, mais d’une cascade d’évé-
nements qui s’étalent sur plusieurs heures ou jours, qu’il est possible de 
décrire en 3 phases : i) l’hypoxie responsable de mort neuronale par lésion 
directe (stress énergétique et lésion cytotoxique) ; suivie ii) d’une période 
de latence de quelques heures ; puis iii) d’une phase de mort neuronale 
retardée en lien avec des anomalies métaboliques plus tardives pouvant 
durer plusieurs jours.

Les causes d’EHI sont multiples : hypoxie maternelle chronique, pré-éclamp-
sie, procidence du cordon ombilical, pathologie placentaire, rupture utérine, 
dystocie fœtale, etc. (Greco et coll., 2020).

Le diagnostic d’EHI repose sur un faisceau d’arguments anamnestiques, cli-
niques, biologiques, électro-encéphalographiques et radiologiques : anamnèse 
obstétricale, signes d’hypoxie fœtale (anomalies du rythme cardiaque fœtal, 
saturation O2, pH sanguin diminué, électrocardiogramme (ECG) modi-
fié, etc.), état clinique de l’enfant, score d’Apgar bas ; ces arguments seront 
renforcés par les arguments biologiques disponibles dès la salle de naissance 
puis secondairement par l’EEG et l’imagerie (Sarnat et Sarnat, 1976).

L’imagerie cérébrale (IRM36) recherche les lésions cérébrales qui orienteront 
nettement le pronostic : atteinte bilatérale des noyaux gris centraux toujours 
responsable de séquelles graves comprenant une infirmité de type dysto-
nie-dyskinésie, et/ou lésions cortico-sous-corticales étendues responsables 
de séquelles plutôt cognitives et épileptiques. Les enfants qui ont un exa-
men neuro-radiologique normal ou presque ont un devenir normal. En cas de 
lésions corticales multiples associées à une atteinte des noyaux gris centraux, 
le pronostic est quasiment toujours mauvais (Greco et coll., 2020).

À ce jour, le seul traitement efficace pour diminuer les séquelles de l’EHI 
est l’hypothermie. Elle consiste à faire baisser et à maintenir la tempéra-
ture de l’enfant (et avant tout du cerveau) entre 33 °C et 34 °C pendant 
72  heures. Son efficacité sur les encéphalopathies modérées, définie soit 
par l’EEG (74 %) ou par la clinique (65 %), a été confirmée par une survie 
sans handicap à 18 ou 22 mois respectivement dans 68 % versus 52 % et 
pour le groupe témoins sans hypothermie dans 52 % versus 34 % (Tagin et 
coll., 2012).

36.  IRM : Imagerie par résonance magnétique
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crâniens chez les bébés secoués, les séquelles d’infection, puis les causes vascu-
laires. Concernant le syndrome du bébé secoué et les séquelles neurologiques 
de noyade, souvent gravissimes, l’enfant qui en a été victime et qui garde des 
lésions cérébrales majeures peut survivre à l’accident avec un polyhandicap 
souvent très sévère pendant de très nombreuses années (DéfiScience – Filière 
de santé des maladies rares du neurodéveloppement, 2020 ; Rodriguez, 2021).

Démences précoces

Les maladies dégénératives à début précoce du système nerveux, qu’elles 
soient d’origine infectieuse ou génétique, entravent le développement céré-
bral normal dès la vie fœtale ou du nourrisson ; elles peuvent aboutir à un 
polyhandicap après plusieurs années d’évolution.

Les démences infantiles sont des causes non exceptionnelles du polyhandicap. 
Les démences sont des maladies neurologiques dues à une dégénérescence orga-
nique du cerveau. Lorsqu’elles débutent dans l’enfance, elles peuvent conduire à 
un polyhandicap. En effet, les démences ne sont pas des maladies psychiatriques 
mais sont des maladies organiques, neurologiques, responsables d’une détériora-
tion progressive des compétences intellectuelles (démence) et des autres fonctions 
neurologiques. À certains stades de l’évolution de la maladie peuvent survenir des 
troubles psychiatriques souvent transitoires et souvent sévères. Les maladies dégé-
nératives du système nerveux entraînent une dégradation jusqu’au décès.

Les démences de l’enfant sont des processus dégénératifs du système nerveux 
central, processus qui débutent dès la vie fœtale ou la petite enfance. Selon 
l’étiologie, les manifestations cliniques de la dégénérescence cérébrale appa-
raissent plus ou moins tôt dans la vie de l’enfant. Ce sont des manifestations qui 
s’aggravent avec le temps mais peuvent souvent aboutir à un stade de polyhan-
dicap sévère qui peut durer quelques mois à plusieurs années. Les interactions 
entre le processus pathogène et les lésions qu’il induit d’une part et la matu-
ration physiologique du système nerveux d’autre part entraînent les mêmes 
intrications que celles des autres étiologies de polyhandicap. Ainsi, la physiopa-
thologie de ces maladies dégénératives du système nerveux du fœtus et du jeune 
enfant est la même que celle des polyhandicaps résultant d’une autre cause. Ces 
démences particulières sont de ce fait incluses dans les causes de polyhandicap.

Démences des maladies infectieuses de l’enfant

Ce sont des maladies infectieuses précoces du fœtus, du nourrisson ou du jeune 
enfant qui vont guérir en apparence de leur infection mais dont le génome 
viral persiste encrypté dans le tissu cérébral et le détruit progressivement. Cette 
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dégradation tissulaire reste généralement asymptomatique pendant plusieurs 
années après la maladie aiguë, mais l’infection persiste de façon imperceptible. 
Les premiers signes neurologiques et la démence qui se sont installés à bas bruit 
deviennent perceptibles après plusieurs années, lors de la dégradation mani-
feste des compétences intellectuelles et neurologiques de l’enfant.

On connaît plusieurs maladies infectieuses pouvant provoquer une démence 
et un polyhandicap :
•  le sida congénital, consécutif de la transmission du virus de l’immunodé-
ficience humaine (VIH) pendant la vie fœtale, peut entraîner une démence 
chez l’enfant ou l’adolescent avec un polyhandicap parfois prolongé avant la 
phase terminale (James et coll., 1999 ; Wilmshurst et coll., 2018) ;
•  la panencéphalite sclérosante subaiguë (PESS) est une démence qui 
survient plusieurs années après une rougeole contractée pendant la petite 
enfance et aboutit au décès avec souvent une phase de polyhandicap sévère 
qui peut être prolongée plusieurs années (Garg et coll., 2019 ; Mekki et coll., 
2019). La vaccination est la seule façon d’éradiquer cette pathologie mais n’a 
toujours pas permis de la faire disparaître totalement : en effet, de nouveaux 
cas surviennent encore aujourd’hui (Papetti et coll., 2022) ;
•  la maladie de Creutzfeldt-Jakob a pu atteindre l’enfant dans des circons-
tances particulières  : sporadiques (D’Arcy et coll., 2019), iatrogènes (hor-
mone de croissance d’origine humaine) (Billette de Villemeur et coll., 1992 et 
1996), ou alimentaire par ingestion de viande de bovins (maladie de la vache 
folle) (Devereux et coll., 2004). Chez l’enfant, elle peut causer un polyhan-
dicap sévère après 6 ou 10 mois de dégénérescence rapide. Le décès survient 
parfois après plusieurs années de polyhandicap.

Démences infantiles d’origine génétique

Du fait de leur physiopathologie, certaines maladies génétiques sont qualifiées 
de maladies métaboliques. Certaines de ces maladies métaboliques à début 
précoce entraînent une démence de l’enfant (maladies lysosomiales, maladies 
peroxysomales) conduisant à un polyhandicap de durée variable et au décès 
(Rodriguez, 2021) (voir chapitre « Génétique »).

Précocité de l’événement

Le développement étant un processus avec des étapes chronologiques interdé-
pendantes, il paraît évident qu’une modification du processus normal de déve-
loppement, aura des conséquences d’autant plus importantes qu’elle est précoce.
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La précocité de l’événement a une signification clinique, physiopathologique 
et pronostique, mais il n’existe pas véritablement de seuil, en termes d’âge, 
au-delà duquel un événement acquis grave ne pourrait pas être responsable 
de polyhandicap.

Si à taille et localisation égale une lésion survient en période postnatale, l’im-
pact neurodéveloppemental sera d’autant plus important ; il reste vrai que 
pour les événements particulièrement graves responsables de lésions céré-
brales diffuses et irréversibles, le facteur âge de survenue a moins de poids.

Dans ces dernières situations, le terme de polyhandicap peut être approprié 
tant que l’événement survient sur un cerveau en développement c’est-à-dire 
jusqu’à la fin de l’adolescence. Au-delà de cette période, les problématiques 
nous semblent rester différentes, la dimension développementale ayant tota-
lement disparu.

Ceci a été montré chez l’Homme. Dans une étude menée chez 64 patients 
porteurs d’une lésion cérébrale unilatérale, les auteurs ont montré qu’une 
lésion survenue avant l’âge de 2 ans (prénatale, périnatale ou postnatale pré-
coce) était plus souvent associée à un trouble global du neurodéveloppement 
(avec un quotient intellectuel [QI]<80) que si la lésion survenait après l’âge 
de 2 ans (après avoir contrôlé la taille et la cause de la lésion) (Anderson et 
coll., 2010).

Ces études observationnelles sont intéressantes car elles remettent 
en cause un principe bien connu du grand public et des scientifiques  : 
le principe de Kennard, qui indique qu’à lésion égale en termes de taille, 
la récupération sera d’autant plus importante que celle-ci survient préco-
cement dans la vie (Kennard, 1936). Ce concept, élaboré par Margaret 
Kennard au début du xxe siècle, est basé sur des observations expérimen-
tales chez le singe essentiellement. Elle montre que l’ablation chirurgicale 
de certaines aires motrices a des conséquences moindres si elle est réalisée 
dans l’enfance, versus à l’âge adulte. C’est ce résultat qui sera mis en avant 
par la suite, et érigé en principe de Kennard. Cependant, elle montre dans 
cette même expérience, que la récupération n’est jamais complète (même 
lorsque l’intervention est réalisée très tôt), et surtout, elle décrit des pos-
sibles troubles cognitifs ultérieurs, lorsque l’intervention a été pratiquée 
dans la petite enfance.

À la même époque, Hebb montre que certaines lésions précoces ont des 
conséquences négatives à long terme, qui ne sont pas observées lorsque 
les lésions apparaissent plus tardivement. Il parle de vulnérabilité déve-
loppementale. Ces observations ont été, elles aussi, largement reproduites 
(Hebb, 1950).
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important de prendre en compte les capacités plastiques du cerveau, mais 
aussi sa vulnérabilité, pour établir un pronostic.

D’autres situations cliniques ont permis d’étudier le rôle de la précocité de 
l’événement, sur le pronostic final. En cas de traumatisme crânien survenant 
dans l’enfance, il a été montré par exemple, que les capacités de récupération 
n’étaient pas les mêmes, selon l’âge de survenue du traumatisme. En ce qui 
concerne les fonctions exécutives, qui sont classiquement les plus impactées à 
long terme après un traumatisme crânien, les capacités de récupération étaient 
maximales si le traumatisme crânien survenait entre 10 et 12 ans. Ces capa-
cités étaient significativement moindres, si le traumatisme crânien survenait 
avant, en particulier avant 2 ans, et après, en particulier après 20 ans (Krasny-
Pacini et coll., 2017). La période 0‑2 ans semble particulièrement vulnérable, 
car lorsque le traumatisme crânien survenait dans cette fenêtre développe-
mentale, le risque d’épilepsie post-traumatisme crânien était le plus élevé. La 
plupart des auteurs s’accordent à dire que c’est probablement lié au fait que 
des lésions focales peuvent avoir des conséquences plus diffuses lorsqu’elles 
surviennent sur un cerveau très immature, du fait de leur implication sur les 
processus développementaux (Resch et coll., 2018). Les conséquences glo-
bales de lésions focales ont aussi été étudiées chez le prématuré. En compa-
raison aux nouveau-nés au même terme, mais sans lésion péri-ventriculaire, 
le groupe des prématurés a des anomalies de l’épaisseur du cortex, de la taille 
des noyaux gris, de la structure de la substance blanche (Volpe, 2009). Ceci 
s’explique par le fait que la lésion vient perturber un processus développemen-
tal en cours : migration des neurones vers le cortex frontal, colonisation par 
les oligodendrocytes, qui vont former la myéline, formation des connexions 
longues distances (boucles thalamo-corticales par exemple).

La vulnérabilité du cerveau immature est aussi bien illustrée par l’épilepsie. 
À cause identique, il a été montré que l’âge de début de l’épilepsie était un 
facteur indépendant de mauvais pronostic cognitif à long terme : avoir une 
épilepsie avant 2 ans augmente de manière significative et indépendante, le 
risque d’être porteur d’une déficience intellectuelle à l’âge adulte, et ce, indé-
pendamment de l’activité de l’épilepsie (nombre de crises, anomalies EEG, 
résistance au traitement) (Berg et coll., 2012).

Ceci a été particulièrement étudié dans les épilepsies focales en lien avec une 
dysplasie corticale focale, qui est une cause non rare d’épilepsie focale, qui 
débute avant 1 an dans 50 % des cas, et avant 2 ans dans deux tiers des cas.

La recherche actuelle sur le neurodéveloppement normal donne des argu-
ments pour distinguer une origine précoce (avant 2 ans) de l’événement 
causal, versus tardive, en lien avec le polyhandicap.
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Il existe en effet des phénomènes développementaux importants et fondateurs 
avant 2 ans. Chez l’Homme, des travaux récents ont montré que la migration 
neuronale dans les régions frontales se poursuivait après la naissance, et que 
le flot de neurones était important jusqu’à 2 ans. On comprend que tout évé-
nement survenant avant cet âge, va interférer avec ce flux migratoire, et aura 
des conséquences, au-delà de la lésion elle-même (Sanai et coll., 2011).

Certaines structures qui jouent un rôle important pour l’organisation du 
cortex, ne sont présentes que pendant une fenêtre développementale précise. 
C’est le cas de la zone située juste sous le cortex  : la sous-plaque, présente 
chez l’Homme entre le second et le troisième trimestre de grossesse. La 
sous-plaque est indispensable pour une organisation corticale correcte. Son 
absence est liée à des désordres de l’organisation corticale et à des troubles 
du neurodéveloppement qui peuvent confiner au polyhandicap (Molnár et 
coll., 2019). Par ailleurs, des lésions acquises de cette région (lésions isché-
miques, infectieuses, etc.) peuvent avoir des conséquences bien plus globales 
qu’attendu, étant donné le rôle majeur de cette structure dans l’organisation 
du cortex (Molnár et coll., 2020).

En ce qui concerne la différenciation neuronale, la période de sélection 
synaptique, qui permet de sélectionner les synapses les plus performantes, et 
d’éliminer les autres, court jusqu’à la fin de l’adolescence, mais elle connaît un 
pic vers 2 ans (Libé-Philippot et Vanderhaeghen, 2021).

Perspectives de recherche thérapeutique :  
les cellules souches

Dans une optique de « réparation » de la (les) lésion(s) cérébrale(s), ou tout 
du moins de favoriser une relative plasticité cérébrale, l’utilisation des cellules 
souches apparaît pour les communautés de familles et pour les chercheurs 
comme une voie potentielle d’avenir. De nombreuses méta-analyses et revues 
de la littérature existent quant à l’utilisation des cellules souches, non pas uni-
quement dans des populations avec polyhandicap, mais dans les populations 
avec lésions cérébrales progressives ou non. Dans une revue systématique 
consacrée en 2021 à l’utilisation de cellules souches dans l’autisme, Paprocka 
et coll. (2021) recensaient les différents types de cellules souches existants, 
leurs différents moyens de production et leurs mécanismes d’action potentiels 
(Paprocka et coll., 2021). On peut retenir que les cellules souches peuvent 
prendre différentes formes (Novak et coll., 2016) : des cellules souches mésen-
chymateuses (mesenchymal sterm cells), des cellules souches issues du cordon 
ombilical (umbilical cord blood cells), et des cellules souches hématopoïétiques 
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(hematopoietic sterm cells). Ces cellules peuvent être injectées dans le sang 
(en intraveineux), dans le liquide céphalo-rachidien (via, le plus souvent, 
une injection par ponction lombaire) ou directement implantées dans le cer-
veau. Ces cellules peuvent être injectées au moment de l’épisode cérébral aigu 
(au moment par exemple de l’anoxie cérébrale) ou à distance dans le temps. 
Théoriquement, ces cellules souches peuvent « se greffer » (Brüstle et coll., 
1998) (selon des études animales) dans le cerveau et devenir soit des oligo-
dendrocytes, des astrocytes ou des neurones. Les autres modes d’action pos-
sibles de ces cellules sont potentiellement de favoriser l’angiogenèse cérébrale, 
d’entraîner des effets immunomodulateurs pour limiter les lésions cérébrales 
secondaires à la première lésion, d’entraîner des effets sur la neuroplasticité, 
des effets paracrines, des effets antioxydants,  etc. (Qu et coll., 2022). Les 
modes d’actions sur le cerveau semblent donc multiples et potentiellement 
très importants pour favoriser un meilleur fonctionnement cérébral.

Les premiers résultats cliniques préliminaires, lors d’un traitement à la phase 
aiguë de la lésion cérébrale périnatale, semblent encourageants chez les 
individus avec paralysie cérébrale sur la mesure de la GMFM (Gross Motor 
Function Measure  : échelle de motricité globale) à 6 et 12 mois après l’im-
plantation (Qu et coll., 2022). Il n’existe pas de données dans la littérature 
sur la motricité à plus de 12 mois après l’implantation des cellules souches et 
les données issues de recherches cliniques bien menées sur le plan métho
dologique restent rares. De plus, de nombreuses questions se posent : i) quelle 
est la meilleure période de traitement par cellules souches : est-ce au moment 
de l’agression cérébrale notamment pour diminuer l’agression secondaire 
(effet immuno-modulateur), ou au moment de la situation chronique pour 
favoriser l’angiogenèse,  etc. ; ii) quel mode d’implantation (Smith et coll., 
2012) : infusion intraveineuse, infusion en ponction lombaire, implantation 
directement dans le cerveau pour passer aisément la barrière hémato-ménin-
gée (Smith et coll., 2021) ; iii) quelle est la meilleure dose (quantité) de cel-
lules souches ? Quel est le meilleur type de cellule souche ? ; iv) y a-t-il une 
nécessité d’accompagner ce traitement par une immunothérapie ; etc.

Aussi, actuellement il n’existe pas de protocole uniforme quant au traitement par 
cellules souches, pas de recommandation du type de cellules, du type d’adminis-
tration, ni de la dose ni du timing d’implantation. Peu d’effets secondaires aigus 
majeurs ont été relevés. En revanche, il n’existe pas de données sur les effets béné-
fiques ou secondaires à long terme. D’autres études précliniques (modèle animal) 
et cliniques de sécurité (safety) et d’efficacité (efficacy) sont nécessaires avant de 
diffuser ce type de traitements, notamment sur les effets à long terme de ce type 
de thérapies (risque de développement de tumeur à long terme ?). Par ailleurs, 
l’utilisation des cellules souches peut soulever des questionnements éthiques.
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Conclusion

Le polyhandicap correspond à une anomalie précoce et sévère du neurodéve-
loppement. Le diagnostic peut être posé pendant la période prénatale en cas 
d’anomalie sévère de la morphologie cérébrale, ou pendant les premiers jours 
ou semaines de vie. Le mode de révélation est alors, soit une anomalie de 
l’examen neurologique, soit une comorbidité, en particulier une épilepsie néo-
natale ou infantile précoce, dont la cause est responsable d’un polyhandicap.

Les causes de polyhandicap sont très nombreuses. On distingue 2 grands cadres 
étiologiques et 2 grands cadres temporels : les causes constitutionnelles, géné-
tiques, qui représentent la majorité des causes de polyhandicap ; et les causes 
acquises, pré-, péri- ou postnatales de polyhandicap.

Les personnes polyhandicapées ont en commun un neurodéveloppement pré-
cocement et profondément altéré. La précocité du trouble rend compte de 
la définition du polyhandicap. Ce trouble ou événement vient perturber ou 
interrompre des processus développementaux majeurs tels que la prolifération 
neuronale, la migration, la synaptogenèse, la sélection synaptique, etc. avec 
des conséquences irréversibles sur la construction des réseaux de neurones, et 
donc le fonctionnement du cerveau, tout au long de la vie. La notion de plas-
ticité post-lésionnelle, qui serait d’autant plus importante que l’évènement ou 
la lésion est précoce, se heurte à la sévérité de l’événement/lésion, et à sa pré-
cocité. Un événement délétère survenant très précocement aura en effet des 
conséquences bien plus globales et inattendues, en venant percuter un pro-
cessus développemental dynamique. Cela traduit la vulnérabilité du cerveau 
en développement, et la vulnérabilité des personnes polyhandicapées.
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4
Génétique

Au cours de cette dernière décennie, les avancées en termes de médecine 
génomique et l’avènement du séquençage haut débit ont permis d’accroître 
considérablement la connaissance des causes génétiques des anomalies du déve-
loppement et des troubles du neurodéveloppement, permettant une meilleure 
compréhension de leurs mécanismes physiopathologiques sous-jacents. Ainsi, 
le rendement diagnostique des analyses génétiques a considérablement aug-
menté chez les patients avec déficience intellectuelle et une cause génétique 
est maintenant identifiée chez 40 à 50 % des patients, grâce aux techniques 
d’exome et/ou de génome (Wright et coll., 2018 ; Srivastava et coll., 2019).

Aucune étude ne répertorie à ce jour les résultats d’analyses génétiques 
systématiques (en particulier séquençage d’exome et/ou de génome) dans une 
cohorte de patients polyhandicapés au sens du périmètre de cette expertise 
collective. Ceci empêche l’évaluation précise du rendement diagnostique des 
analyses génétiques dans le polyhandicap. Dans l’étude Eval-PLH (Rousseau 
et coll., 2020) portant sur une cohorte de 463  enfants et adultes jeunes 
polyhandicapés, les causes anténatales étaient majoritaires, représentant 
59,2 % des causes et incluant majoritairement des malformations cérébrales 
(45,7 %) dont une partie conséquente sont d’origine génétique. Les encépha-
lopathies neuro-métaboliques (6,25 %), les causes neuro-génétiques (4,75 %) 
et les encéphalopathies épileptiques (2,5 %) sont quant à elles exclusivement 
d’origine génétique. Dans cette même étude, 63 patients n’avaient pas d’étio-
logie identifiée pour leur polyhandicap, sans que soit détaillé si des investiga-
tions génétiques avaient été menées et le type d’analyses effectuées, et il est 
probable qu’un grand nombre de ces patients « sans étiologie » présentent en 
réalité un polyhandicap d’étiologie génétique, non identifiable par la tech-
nique utilisée si une analyse génétique a déjà été réalisée, ou non connue dans 
l’état de la science au moment de l’investigation génétique.

Plusieurs études s’intéressent à la proportion de diagnostics génétiques dans 
des cohortes de patients avec « paralysie cérébrale », « encéphalopathie 
épileptique » et « déficience intellectuelle sévère à profonde », incluant en 
grande partie des patients polyhandicapés (McTague et coll., 2016 ; Srivastava 
et coll., 2022).
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Intérêt du diagnostic étiologique génétique

L’identification d’une cause génétique chez la personne polyhandicapée est 
essentielle quel que que soit son âge, pour la personne elle-même et pour sa 
famille.

Le premier des intérêts est l’impact thérapeutique potentiel qui peut découler 
de l’étiologie. Dans une revue de la littérature, Leach et coll. (2014) recen-
saient les maladies métaboliques compatibles avec un phénotype de paralysie 
cérébrale incluant 54 affections dites traitables (phénylcétonurie par déficit 
en cofacteur, déficit en GLUT1, maladie de Krabbe, leucodystrophie méta
chromatique, etc.), avec des possibilités thérapeutiques s’étendant d’un trai-
tement primaire voire préventif à des thérapeutiques à visée de stabilisation 
(Leach et coll., 2014). En dehors des maladies métaboliques, l’identification 
de l’étiologie permet d’adapter la prise en charge médicale et le suivi. La 
démarche de soins et d’accompagnement peut différer en fonction de l’étio-
logie, en particulier lorsque la trajectoire évolutive est connue (dégradation 
secondaire ou état fixé). Ainsi, la connaissance de la cause génétique sous-
jacente peut permettre d’adapter la surveillance et prévenir l’apparition de 
sur-handicaps ou comorbidités.

De plus, le parcours de recherche étiologique est souvent long et angoissant 
pour l’entourage. La mise en évidence du diagnostic génétique permet de 
mettre fin à ce long parcours d’errance diagnostique.

Par ailleurs, le diagnostic étiologique permet de déterminer le mode de trans-
mission de l’affection et donner ainsi accès à un conseil génétique fiable pour 
les parents et la famille (Moreno-De-Luca et coll., 2021). Ainsi, en cas de 
grossesse, le couple des parents ou les apparentés à risque (notamment en 
cas de maladie liée à l’X) pourront faire la demande d’un diagnostic prénatal 
ou d’un diagnostic pré-implantatoire. En l’absence d’étiologie identifiée, le 
risque de récidive ne peut être évalué ni exclu.

L’impact clinique du diagnostic étiologique est bien rapporté en pédiatrie, 
mais a également été montré à l’âge adulte sur le plan de la prévention des sur-
handicaps, comme sur celui du conseil génétique (Srivastava et coll., 2014 ; 
Minardi et coll., 2020). Chez les adultes polyhandicapés sans diagnostic étio-
logique, une nouvelle évaluation génétique est souvent indiquée. En effet, de 
nombreux adultes n’ont pas bénéficié d’une enquête étiologique génétique à 
l’âge pédiatrique. De plus, le bilan génétique étiologique, s’il a été réalisé au 
cours de l’enfance, peut être complété par les nouvelles techniques (dispo-
nibles en diagnostic depuis seulement une petite décennie) et ainsi apporter 
un diagnostic, même tardif.
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Causes génétiques de polyhandicap

Le polyhandicap est caractérisé par une importante hétérogénéité génétique, 
avec plusieurs centaines de gènes, souvent associés à une expressivité clinique 
variable. Les gènes spécifiques au polyhandicap sont rares. La majorité des ano-
malies génétiques retrouvées sont responsables de déficience intellectuelle, 
le polyhandicap représentant la forme la plus sévère du spectre phénotypique 
de ce trouble du neurodéveloppement. Dans ces situations, le diagnostic 
génétique précoce ne permet pas de prédire la sévérité du handicap, qui sera 
évaluée de façon dynamique en fonction de la trajectoire développementale 
de l’enfant.

Il est à noter que l’histoire naturelle de ces syndromes rares est souvent 
peu connue, en particulier à l’âge adulte. Le phénotype de la majorité des 
syndromes génétiques développementaux est rapporté au moment du dia-
gnostic, et donc dans une population essentiellement pédiatrique. Les études 
dédiées à l’évolution à l’âge adulte manquent pour la majorité des syndromes 
développementaux responsables de déficience intellectuelle ou de polyhandi-
cap. Pour certains gènes, il est rapporté un trouble du neurodéveloppement 
initial, qui peut être sévère, puis une aggravation progressive avec un aspect 
neurodégénératif survenant secondairement et aggravant le (poly)handicap 
initial. À titre d’exemple, les variants pathogènes du gène WDR45 causent 
une pathologie d’accumulation intra-cérébrale du fer nommée BPAN (Beta-
propeller protein-associated neurodegeneration), responsables d’un retard de 
développement chez l’enfant, parfois sévère, souvent associé à une épilep-
sie, puis l’apparition secondaire à l’âge adulte d’un syndrome parkinsonien 
d’aggravation progressive (Abidi et coll., 2016).

Causes chromosomiques

Les causes chromosomiques correspondent à des anomalies de nombre et 
incluent soit la perte d’un chromosome (monosomie) ou d’un fragment de 
chromosome (délétion ou monosomie partielle), soit le gain d’un chromo-
some (trisomie) ou d’un fragment chromosomique (duplication ou trisomie 
partielle). Elles peuvent être homogènes (c’est-à-dire présentes dans toutes 
les cellules analysées) ou en mosaïque (c’est-à-dire limitées à certaines popu-
lations cellulaires). Historiquement identifiées grâce au caryotype, elles 
sont maintenant identifiées par analyse chromosomique sur puce à ADN39 
(ACPA), caractérisée par une meilleure résolution que le caryotype. Dans 

39.  ADN : Acide désoxyribonucléique
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une cohorte de patients avec déficience intellectuelle sévère à profonde, 
une cause chromosomique est identifiée par ACPA chez 12 % des patients 
(Gilissen et coll., 2014). Concernant la paralysie cérébrale, une méta-analyse 
récente portant sur ses étiologies génétiques retrouvait une fréquence des ano-
malies chromosomiques dans cette population de l’ordre de 5 % (entre 2 et 
12 %), à partir de 5 études portant sur une totalité de 294 patients (Srivastava 
et coll., 2022).

Causes géniques

Les causes géniques (variation d’une base nucléotidique dans un gène) ne 
sont pas détectables par les techniques d’analyses chromosomiques telles que 
le caryotype et l’ACPA. Les techniques de séquençage permettent de les 
détecter et leur identification est nettement améliorée depuis l’avènement 
des techniques de séquençage haut débit qui permettent de séquencer l’en-
semble des gènes par une seule et même technique, que ce soit par séquençage 
d’exome (séquençage de l’ensemble des parties codantes des gènes appelées 
exons) ou séquençage de génome (séquençage complet de l’ensemble du 
génome). Pour ces examens, un délai de rendu de plusieurs mois à un an est 
l’usage dans la majorité des laboratoires diagnostiques, hors urgence médicale.

Les gènes impliqués dans le polyhandicap sont des gènes jouant un rôle dans 
le développement cérébral souvent très exprimés au niveau du cerveau fœtal. 
De très nombreux nouveaux gènes ont été identifiés ces dernières années 
grâce aux séquençages de génome ou exome et la mise en place de plateformes 
de partage de variants génétiques type GeneMatcher, qui facilitent largement 
les échanges et les collaborations entre équipes à l’échelle internationale 
impliqués dans l’identification de variants génétiques rares voire ultra-rares. 
Il s’agit toujours de causes rares voire très rares avec parfois seulement quelques 
patients rapportés dans le monde.

Pathologies autosomiques dominantes

Une pathologie autosomique dominante est due à une variation pathogène 
présente sur l’une des deux copies du gène. Ce variant pathogène est soit trans-
mis par l’un de ses deux parents, qui est donc lui-même atteint, ou peut-être 
survenu de novo. La majorité des causes géniques identifiées dans la déficience 
intellectuelle et le polyhandicap sont des variations dominantes survenues de 
novo (c’est-à-dire non présentes chez les parents). Ces variations surviennent 
spontanément au cours de la gamétogenèse (au cours de la méiose ou d’une 
mitose) ou précocement au cours du développement embryonnaire et ne sont 
pas héritées de l’un ou l’autre des parents.
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Parmi les causes dominantes de novo identifiées de manière récurrente chez 
les patients polyhandicapés, les tubulinopathies constituent un groupe de 
pathologies dues à des variations pathogènes dans des gènes de tubulines 
(TUBA1A, TUBB4A, TUBB2B, TUBB3). Ces gènes sont impliqués dans 
le fonctionnement des microtubules, indispensables au processus mitotique 
des cellules pro-génitrices cérébrales dès les stades embryonnaires précoces. 
Les tubulinopathies se caractérisent cliniquement par des malformations 
cérébrales incluant lissencéphalie, polymicrogyries, anomalies des noyaux 
gris centraux, associées à un handicap intellectuel chez la quasi-totalité des 
patients rapportés, dont la sévérité est corrélée à la sévérité des malformations 
cérébrales (Bahi-Buisson et Maillard, 2021) et une épilepsie fréquente. 
Les syndromes de Mowat-Wilson (variant pathogène dans le gène ZEB2) et 
de Pitt-Hopkins (variant pathogène dans le gène TCF4) se caractérisent par 
une déficience intellectuelle souvent sévère associée à un spectre malformatif 
variable.

La majorité des causes identifiées dans le polyhandicap sont ainsi des causes 
dominantes de novo, avec de très nombreuses étiologies et les pathologies 
citées ici ne sont que des exemples dans cet ensemble de maladies rares.

Le risque de récurrence pour les parents d’un enfant présentant une maladie 
génétique de novo est estimé comme faible mais non nul, l’hypothèse d’une 
mosaïque germinale (présence de la variation génétique pathogène au niveau 
des gamètes, ovocytes ou spermatozoïdes) ne pouvant être exclue. Un dia-
gnostic prénatal pourra être proposé au couple en cas de nouvelle grossesse.

Les formes dominantes héritées d’un parent asymptomatique ou à phénotype 
modéré sont rares dans le polyhandicap. Parmi celles-ci, la sclérose tubéreuse 
de Bourneville est une pathologie dominante multi-systémique d’expressivité 
très variable pouvant être responsable d’un handicap intellectuel et d’une 
épilepsie, parfois d’un polyhandicap (Northrup et coll., 2021). Dans 30 % des 
cas, elle est héritée d’un parent qui peut être pauci-symptomatique (atteinte 
cutanée ou rénale isolée par exemple) et parfois porteur de la variation à 
l’état de mosaïque (c’est-à-dire la présence concomitante de deux populations 
cellulaires différentes, l’une présentant la variation TSC1/TSC2 et l’autre 
sans cette variation).

De façon similaire, les variations pathogènes des gènes COL4A1 et COL4A2 
sont responsables d’affections de transmission autosomique dominante et de 
spectre phénotypique très large, avec une atteinte cérébrale, oculaire et/ou 
rénale. Des formes fœtales avec hémorragie cérébrale prénatale peuvent être 
responsables d’un polyhandicap chez l’enfant. Le variant génétique peut être 
hérité d’un parent asymptomatique, ou survenu de novo chez le cas index. 
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de synthèse du cholestérol par déficit en 7-déhydrocholestérol réductase. Son 
spectre phénotypique est large avec un syndrome malformatif caractérisé par 
un retard de croissance intra-utérin, des malformations génitales, des mal
formations cérébrales avec microcéphalie, des anomalies des extrémités, et un 
handicap intellectuel constant.

Plus récemment, un groupe de pathologies neurodégénératives phénotypi-
quement homogènes ont été décrites, liées à un défaut du complexe AP-4 
(anomalies des gènes AP4E1, AP4B1, AP4M1 et AP4S1), complexe pro-
téique impliqué dans le trafic vésiculaire entre le système de Golgi et les 
endosomes, et exprimé de façon ubiquitaire, y compris au niveau du système 
nerveux central. Cliniquement, ces pathologies se caractérisent par un retard 
de développement global et une paraparésie spastique précoce et progressive 
et peuvent mimer une pathologie anoxo-ischémique (Ebrahimi-Fakhari et 
coll., 2020).

De très nombreuses autres pathologies récessives rares sont associées au 
polyhandicap, avec des prévalences parfois variables en fonction des popu-
lations (exemple du déficit en GM3-synthase à La Réunion  : Heide et 
coll., 2022).

Pour les parents d’un enfant atteint de polyhandicap lié à une pathologie 
récessive, le risque de récurrence pour chaque grossesse est de 25 % (c’est-à-
dire le risque d’avoir un enfant porteur des deux variants pathogènes), et un 
diagnostic prénatal peut être proposé pour chaque grossesse (éventuellement 
dans un premier temps un diagnostic prénatal non invasif en cas d’hétéro-
zygotie composite, pour recherche du variant paternel au niveau de l’ADN 
libre circulant). Dans certaines situations (projet parental avec un apparenté, 
fréquence d’hétérozygotie considérée comme élevée dans la population géné-
rale), une recherche du variant familial ou de variants récurrents pourra être 
proposée aux apparentés à risque ainsi qu’à leurs conjoints afin de déterminer 
le risque pour ces couples d’avoir un enfant atteint.

Pathologies liées au chromosome X

Une pathologie liée à l’X est due à une anomalie sur un gène localisé sur 
le chromosome X. Le phénotype dépend du sexe chromosomique  : mascu-
lin (formule chromosomique XY) ou féminin (formule chromosomique 
XX). Classiquement, on distingue les pathologies récessives liées à l’X, pour 
lesquelles les hommes porteurs sont atteints et les femmes porteuses asympto
matiques ou pauci-symptomatiques, des pathologies dominantes liées à l’X 
pour lesquelles les femmes sont atteintes et le phénotype masculin est très 
sévère, le plus souvent lié à une létalité périnatale.
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Ainsi, le syndrome de Rett, dû à une anomalie du gène MECP2 localisé sur 
le chromosome  X, est de transmission dominante liée à l’X. Ce syndrome 
touche presque exclusivement des filles, qui présentent un trouble neuro-
développemental progressif évoluant souvent vers un polyhandicap (Kaur 
et Christodoulou, 2019). Le phénotype masculin est exceptionnel, pouvant 
être lié à une formule chromosomique XXY ou à une mosaïque somatique 
(Clayton-Smith et coll., 2000).

Les pathologies récessives liées à l’X touchent les garçons et les femmes por-
teuses sont asymptomatiques ou pauci-symptomatiques. Dans ce mode de 
transmission, le  variant génétique pathogène dans un gène localisé sur le 
chromosome  X est soit transmis par la mère, soit survenu de novo. Le syn-
drome de Coffin-Lowry ou le syndrome de déficience intellectuelle avec alpha-
thalassémie (variant pathogène du gène ATRX) sont transmis sur ce mode. La 
variabilité du phénotype clinique chez les filles porteuses peut être expliquée 
en partie par le mécanisme d’inactivation du chromosome X, processus physio-
logique à partir duquel un des deux chromosomes X de la femelle mammifère 
est inactivé, le chromosome X inactivé étant normalement aléatoire selon les 
tissus.

Certains syndromes récemment décrits peuvent être plus difficiles à catégori-
ser entre « récessif » ou « dominant » lié à l’X. Ainsi, les variants pathogènes 
du gène WDR45 ont initialement été rapportés sur un mode de transmis-
sion dominant lié à l’X puisque décrit initialement uniquement chez des filles 
(Haack et coll., 2012). Cependant, des hommes atteints ont depuis été rap-
portés, avec des variants parfois hérités d’une mère moins atteinte, menant 
à revoir le mode de transmission initialement rapporté (Nakashima et coll., 
2016). Ainsi, certains auteurs préfèreront évoquer un mode de transmission 
« lié à l’X » sans distinction entre récessif ou dominant.

Pathologies mitochondriales

L’ADN mitochondrial est une molécule d’ADN circulaire localisée dans les 
mitochondries, organites cellulaires dédiées à la production d’énergie. Cet 
ADN contient une dizaine de gènes et certaines pathologies sont liées à des 
variations localisées sur cet ADN mitochondrial. Parmi ces pathologies mito-
chondriales, le syndrome MELAS (Mitochondrial Encephalomyopathy, Lactic 
Acidosis, Stroke-like episodes) ou le syndrome MERRF (épilepsie myoclonique 
avec ragged red fibers) sont associés à un spectre clinique très large impliquant 
chez certains patients un polyhandicap.

L’ADN mitochondrial de chaque individu est d’origine maternelle puisque 
les mitochondries du zygote proviennent en totalité de l’ovocyte. Ainsi la 
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transmission de ces pathologies est exclusivement maternelle. Une cellule 
peut contenir à la fois des mitochondries porteuses et non porteuses de la 
variation pathogène selon le phénomène d’hétéroplasmie. Le taux d’hété-
roplasmie peut varier d’un tissu à l’autre, entraînant une variabilité de la 
gravité des manifestations chez les individus atteints. Une femme atteinte 
transmettra à tous ses enfants la maladie de transmission mitochondriale avec 
une sévérité clinique difficile à prédire, pouvant varier d’un enfant à l’autre.

Il est important de noter que la plupart des pathologies dites « mitochon-
driales » (pathologies liées à un dysfonctionnement de la mitochondrie) sont 
liées à des variations dans les gènes nucléaires (et non à une variation dans un 
gène localisé sur l’ADN mitochondrial), et sont donc de transmission mendé-
lienne classique (automosomique dominante, récessive, liée à l’X).

Stratégie diagnostique étiologique dans le polyhandicap

En l’absence d’étude génétique spécifique au polyhandicap, il est difficile 
d’établir la part précise des pathologies génétiques dans le polyhandicap et des 
recommandations précises quant à une démarche étiologique génétique dans 
le polyhandicap. Néanmoins, des recommandations peuvent être émises en 
extrapolant au polyhandicap les études portant sur la population de patients 
avec paralysie cérébrale (Srivastava et coll., 2022).

En premier lieu, la démarche étiologique génétique inclut l’enfant polyhan-
dicapé mais également ses parents. Une évaluation clinique de l’enfant 
polyhandicapé est nécessaire avant toute analyse génétique. Cette évaluation 
comprendra un arbre généalogique à la recherche d’antécédents familiaux 
de troubles du neurodéveloppement, d’épilepsie ou d’anomalies du dévelop-
pement. Ces données permettront dans certains cas d’orienter d’emblée sur 
un mode de transmission particulier (lié à l’X en cas d’antécédents dans la 
branche maternelle, touchant des garçons).

À l’interrogatoire, le déroulement de la grossesse et les antécédents périna-
taux seront notés, afin de rechercher une cause non génétique ou un facteur 
confondant. Les antécédents périnataux (terme, mensurations de naissance, 
score d’Apgar, etc.) et l’histoire néonatale seront précisés, ainsi que la trajec-
toire développementale (notion de régression psychomotrice en particulier). 
Les antécédents malformatifs, les antécédents convulsifs, l’évolution de la 
croissance staturo-pondérale et du périmètre crânien seront également notés.

Un examen clinique de l’enfant est indispensable comprenant les mensura-
tions (en ayant noté les mensurations des parents), un examen morphologique 
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axé sur la recherche de particularités morphologiques même mineures, sus-
ceptibles d’orienter la recherche étiologique (morphologie faciale, examen 
des extrémités), un examen cutané, un examen orthopédique et un examen 
neurologique.

Les données du bilan paraclinique seront notées (résultat de l’imagerie par 
résonance magnétique [IRM] cérébrale), et le bilan malformatif pourra être 
complété si nécessaire.

En l’absence d’étiologie acquise évidente après investigation clinique rigou-
reuse, des analyses génétiques seront prescrites. La présence d’un des facteurs 
suivants indiquera de façon formelle l’analyse génétique :
•  absence de facteur de risque périnatal (prématurité sévère, encéphalopa-
thie ischémique hypoxique étayée, infection materno-fœtale avérée, acci-
dent périnatal comme procidence du cordon, rupture utérine ou hématome 
rétroplacentaire) ;
•  plus d’un membre atteint dans la famille ;
•  évolution progressive ou régression ;
•  anomalies congénitales, dysmorphie faciale ;
•  IRM cérébrale normale ;
•  anomalies biochimiques/métaboliques ;
•  inadéquation entre l’histoire périnatale, l’IRM cérébrale et le phénotype 
moteur/sévérité.

L’intérêt de porter un diagnostic génétique et le risque d’erreur diagnostique du 
fait des facteurs confondants justifient de réaliser des investigations génétiques 
en l’absence de cause acquise évidente, après investigation clinique étayée et 
rigoureuse, en particulier dans les situations d’hypoxie anoxo-ischémique.

L’analyse génétique pourra être prescrite par le neuropédiatre (en lien étroit 
avec une équipe de génétique clinique) ou le généticien. Selon la législation 
française, le prescripteur d’un examen génétique doit être soit médecin géné-
ticien, soit médecin non-généticien mais connaissant bien la situation cli-
nique du patient et capable d’interpréter le résultat et de le rendre au patient 
et ses parents. Dans leurs recommandations, l’Agence de la biomédecine et la 
Haute Autorité de santé précisent que le praticien non-généticien doit travail-
ler en lien avec une équipe de génétique clinique, qui pourra assurer ensuite le 
conseil génétique, et l’aide à l’information à la parentèle si nécessaire.

Si le clinicien reconnaît chez l’enfant un syndrome génétique précis avec un 
niveau de conviction élevé, un examen génétique ciblé sur un gène ou une 
région chromosomique pourra être prescrit. Cependant, la baisse des coûts et 
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l’amélioration de l’accessibilité des techniques de séquençage pangénomique 
limitent aujourd’hui l’intérêt de ces examens ciblés, à l’exception de certains 
panels de gènes (comme le panel de gènes d’encéphalopathies épileptiques), 
qui ont des rendements diagnostiques élevés (31 % pour le panel de gènes 
d’encéphalopathie épileptique ; Arnaud et coll., 2022) et permettent de béné-
ficier d’une interprétation des variants par des biologistes experts de ces gènes.

Ainsi, une analyse chromosomique sur puce à ADN couplée à un séquençage 
d’exome ou un séquençage de génome complet pourront être proposés doré-
navant en première intention.

Dans le cadre du Plan France Médecine Génomique (PFMG 2025) permet-
tant de rendre accessible le séquençage de génome sur l’ensemble du territoire 
français, il n’y a pas de pré-indication spécifique au polyhandicap mais plu-
sieurs pré-indications dans lesquelles peuvent s’intégrer le tableau clinique 
des patients polyhandicapés pour lesquels des investigations génétiques sont 
recommandées telles que la déficience intellectuelle, les malformations céré-
brales, les épilepsies pharmaco-résistantes à début précoce, les malformations 
congénitales du cervelet, l’ataxie héréditaire du sujet jeune, les dystonies ou 
mouvements anormaux rares du sujet jeune, les maladies mitochondriales ou 
encore les maladies héréditaires du métabolisme.

Il est important de rappeler les difficultés rencontrées dans l’interpréta-
tion des analyses génétiques, l’interprétation des variants reposant sur un 
faisceau d’arguments (fréquence allélique dans la population générale, pré-
sence dans les bases de données, fonction du gène, validation fonctionnelle 
du variant, etc.). La mise en évidence de variants de signification indéter-
minée n’est pas rare (variant génétique dont il n’est pas possible d’affirmer 
dans l’état actuel des connaissances s’il s’agit d’une variation causale ou 
d’une variation bénigne) et une étroite collaboration clinico-biologique 
est fondamentale pour aider à l’interprétation de ces variants.

L’absence de diagnostic génétique identifié ne permet pas d’exclure une cause 
génétique non connue dans l’état actuel des connaissances ou non décelable 
par la technique utilisée.

Ainsi, le syndrome d’Aicardi correspond à une entité clinique caractérisée par 
la triade regroupant anomalie du corps calleux, lacunes chorio-rétiniennes 
caractéristiques et spasmes infantiles, s’associant à une déficience intellec-
tuelle souvent sévère voire un polyhandicap. Ce syndrome touche presque 
exclusivement des filles, suggérant une hérédité dominante liée à l’X avec 
léthalité chez le garçon porteur. Le gène responsable du syndrome d’Aicardi 
n’a pas encore été identifié, malgré plusieurs études pangénomiques menées 
chez ces patients (Sutton et Van den Veyver, 2020).
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5
Diagnostic prénatal

La prédiction d’un possible polyhandicap peut être abordée dès la vie fœtale : 
par exemple, quand une anomalie cérébrale est dépistée lors d’une échogra-
phie de suivi ; ou en cas de diagnostic d’une anomalie génétique responsable 
de polyhandicap, portée par le fœtus ; ou encore en cas de souhait des parents 
d’un enfant polyhandicapé (dont le diagnostic étiologique est connu) d’in-
terrompre une nouvelle grossesse d’un fœtus atteint (voir partie « Évaluation 
prédictive de la probabilité de polyhandicap et de la qualité de vie future » 
du chapitre « Qualité de vie »). Les progrès de l’imagerie prénatale combinés 
à ceux des techniques de génomique amènent ainsi de plus en plus souvent 
à poser la problématique de la situation de handicap voire de polyhandicap 
chez un fœtus, en cours de grossesse.

Le diagnostic prénatal comprend « les examens de biologie médicale ou 
d’imagerie permettant d’évaluer le risque que l’embryon ou le fœtus pré-
sente une affection susceptible de modifier le déroulement ou le suivi de 
la grossesse »40. Les progrès de la médecine génomique ont permis d’appli-
quer les techniques génétiques (analyse chromosomique sur puce à ADN, 
séquençage d’exome) en prénatal, réalisées à partir d’ADN fœtal, dans 
un temps compatible avec un rendu de résultat en cours de grossesse. En 
parallèle, l’imagerie prénatale comprenant les échographies obstétricales 
et l’imagerie par résonance magnétique (IRM) fœtale a considérablement 
progressé cette dernière décennie, permettant de détecter plus finement les 
malformations fœtales, en particulier cérébrales. Pour certaines malforma-
tions fœtales ou associations malformatives, couplées parfois à un diagnostic 
génétique, la possibilité d’un polyhandicap chez le fœtus sera explicitée au 
couple, alors que la grossesse est en cours. En cas de « forte probabilité d’une 
affection d’une particulière gravité reconnue comme incurable au moment 
du diagnostic », le couple pourra recourir à une interruption médicale de la 
grossesse (IMG)41.

40.  Article R2131‑1 du Code de la santé publique
41.  Article L2212‑1 du Code de la santé publique
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Dans le cadre du diagnostic prénatal, deux situations se distinguent :
•  le diagnostic prénatal « ciblé », recherchant chez le fœtus une maladie 
connue, à la suite d’un ou plusieurs antécédents familiaux de polyhandicap 
pour lequel le diagnostic moléculaire est établi ;
•  la mise en évidence de malformation(s) fœtale(s) au cours du suivi écho-
graphique, menant à considérer la possibilité d’un polyhandicap chez le fœtus.

Diagnostic prénatal ciblé

Lorsqu’un apparenté (enfant du couple par exemple) présente un polyhan-
dicap dont l’origine génétique a été identifiée (c’est-à-dire qu’une anomalie 
génétique pathogène a été mise en évidence et est reconnue comme respon-
sable du polyhandicap), le risque de récurrence pour une nouvelle grossesse 
du couple peut être défini. Dans cette situation, le couple connaît déjà la 
pathologie et en a un vécu associé, du fait de son histoire familiale.

Le couple dont la grossesse est à risque de récurrence est pris en charge 
par une équipe de diagnostic anténatal intégrée à un CPDPN (Centre 
Pluridisciplinaire de Diagnostic Prénatal) incluant notamment obstétriciens, 
sage-femmes, généticiens et pédiatres.

En amont du diagnostic prénatal, il est indispensable de vérifier la pathogé-
nicité du/des variants identifiés chez le cas index et la compatibilité avec le 
phénotype (variant(s) génétique(s) expliquant tout ou partie du phénotype 
du cas index). Avec ces éléments, le risque pour la grossesse en cours sera 
explicité, celui-ci dépendant du mode de transmission (d’un risque faible, 
limité à celui de la mosaïque germinale en cas d’anomalie de novo chez un 
précédent enfant, à un risque de 50 % en cas de variation autosomique domi-
nante portée par un parent).

Si le couple ne souhaite pas prendre ce risque de récurrence et recourir à un 
diagnostic prénatal, cette demande doit être validée par le CPDPN. Ensuite, 
le diagnostic prénatal consiste en un prélèvement invasif fœtal (biopsie de 
trophoblastes vers 11‑12 semaines d’aménorrhée [SA] ou ponction de liquide 
amniotique à partir de 14  SA), qui permettra de rechercher chez le fœtus 
le(s) variant(s) génétique(s) responsable(s) de la pathologie chez le cas index. 
En cas de récurrence chez le fœtus, le couple pourra s’orienter vers une inter-
ruption médicale de la grossesse.

Il est important de noter les progrès très récents du diagnostic prénatal non 
invasif, ceux-ci permis grâce à l’analyse de fragments d’ADN fœtal circu-
lant présents dans le sang maternel précocement au cours de la grossesse. Le 
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diagnostic prénatal non invasif permet dans certaines situations de recher-
cher une anomalie génétique ciblée à partir d’un prélèvement sanguin mater-
nel (recherche du variant paternel en cas d’anomalie génétique dominante 
portée par le père ou de maladie récessive hétérozygote composite), et ainsi 
d’éviter le prélèvement invasif (Pacault et coll., 2022).

Diagnostic prénatal sur anomalie(s) échographique(s)

Le suivi échographique de grossesse recommandé en France comprend trois 
échographies de dépistage, à chaque trimestre de la grossesse, vers 12  SA, 
22 SA et 32 SA. Ces examens échographiques ont pour but de dépister des 
malformations congénitales chez le fœtus. En cas de mise en évidence d’une 
malformation, une échographie à visée diagnostique par un échographiste 
référent est indiquée, couplée à un avis auprès d’un CPDPN. En fonction du 
contexte, une ponction de liquide amniotique pourra être proposée, permet-
tant des analyses virales (recherche de cytomégalovirus [CMV] en particulier) 
et génétiques. Alors que les analyses génétiques en prénatal ont longtemps été 
limitées aux analyses chromosomiques (caryotype et analyse chromosomique 
sur puce à ADN), les progrès techniques du séquençage pangénomique per-
mettent maintenant de réaliser un séquençage d’exome en cours de grossesse 
(Lord et coll., 2019 ; Petrovski et coll., 2019 ; Tran Mau-Them et coll., 2023). 
Ainsi, un diagnostic génétique pourra être posé chez le fœtus au cours de la 
grossesse, permettant d’aider à l’information sur le pronostic fœtal.

Le pronostic fœtal sera évalué en équipe pluridisciplinaire comprenant les 
sages-femmes, obstétriciens, radiologues, neuropédiatres et généticiens, en 
incluant les données d’imagerie et les données génétiques/virales.

Pour certaines malformations cérébrales (holoprosencéphalie, anoma-
lie étendue de la gyration par exemple) ou associations malformatives, le 
pronostic fœtal sera d’emblée établi comme sévère à l’imagerie avec forte 
probabilité d’un handicap voire de polyhandicap. Dans ces situations, 
le résultat des analyses génétiques aura peu d’impact sur le pronostic fœtal. 
L’intérêt des analyses génétiques sera alors celui de la compréhension de la 
cause et de l’enjeu de conseil génétique pour les grossesses suivantes. Les 
analyses génétiques pourront être réalisées en postnatal, ou en cas d’IMG 
après autopsie fœtale (examen fœtopathologique et neuropathologique). 
L’examen clinique postnatal ou l’examen fœtopathologique permettront 
une évaluation phénotypique plus fine qu’en prénatal (les données phéno-
typiques se limitant alors à celles visibles à l’imagerie fœtale), ce qui aidera 
l’interprétation des variations génétiques.
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À l’inverse, les analyses génétiques comprenant le séquençage d’exome, ont 
un impact majeur dans les malformations de pronostic incertain, telles que 
les anomalies du corps calleux. Ainsi, en cas d’anomalie isolée du corps cal-
leux chez le fœtus (c’est-à-dire sans autre malformation fœtale), en l’absence 
d’un contexte maternel particulier (alcoolisation fœtale, phénylcétonurie 
maternelle), le pronostic fœtal est incertain puisque 80 % des enfants pré-
senteront un développement dans les normes tandis que 20 % d’entre eux 
présenteront un handicap intellectuel, incluant un polyhandicap chez cer-
tains (Moutard et coll., 2012 ; Sotiriadis et Makrydimas, 2012). La variabilité 
phénotypique associée à cette malformation cérébrale, couplée à sa grande 
hétérogénéité génétique, ont amené à proposer aux couples de réaliser un 
séquençage d’exome chez le fœtus (Heide et coll., 2020). Dans la majorité 
des cas, lorsqu’un diagnostic génétique est identifié, celui-ci permet de mieux 
définir le pronostic. Il est à noter que certaines causes génétiques peuvent être 
associées à des phénotypes peu spécifiques ou peu étayés (syndrome génétique 
rare ou ultra-rare) ou à large spectre clinique (allant d’un trouble du neuro
développement léger à un polyhandicap), le plus souvent peu prévisibles.

Les difficultés d’interprétation des variations génétiques sont exacerbées en 
prénatal, en particulier du fait du phénotypage incomplet inhérent au pré-
natal, les données accessibles étant limitées à celles de l’échographie, sans 
diagnostic fonctionnel sous-jacent. Il existe donc un risque plus élevé qu’en 
postnatal d’identifier une variation de signification incertaine (variation dont 
il n’est pas possible d’affirmer si elle est pathogène c’est-à-dire responsable 
d’une maladie, ou non pathogène, et donc sans conséquence phénotypique). 
Ces situations d’incertitude diagnostique doivent être accompagnées d’un 
dialogue étroit entre cliniciens et biologistes. La loi prévoit de ne pas faire 
figurer sur le compte rendu biologique les variations de signification incer-
taine, et donc de ne pas les rapporter aux couples dans la période prénatale 
(Arrêté du 25 janvier 2018 fixant les recommandations de bonnes pratiques 
relatives aux modalités de prescription, de réalisation et de communication 
des résultats des examens de biologie médicale concourant au diagnostic 
biologique prénatal)42.

En l’absence de diagnostic génétique identifié, le pronostic est réévalué en 
intégrant les données d’imagerie et le risque de handicap ne pourra être exclu, 
mais reste encore non défini. Des études de suivi de cohortes postnatales sont 
indispensables pour ce type de malformations afin de définir le risque résiduel 
de handicap/polyhandicap chez ces enfants.

42.  Légifrance (legifrance.gouv.fr)
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Conclusion

Les progrès technologiques, tels que ceux du séquençage pangénomique et 
ceux très récents du diagnostic prénatal non invasif, offrent des perspectives 
encourageantes ; mais la prise en compte des aspects éthiques et des consé-
quences pour les familles reste primordiale dans ces situations délicates. Des 
études cliniques détaillant en particulier les histoires naturelles des syndromes 
associés spécifiquement aux différentes étiologies sont indispensables pour 
permettre de délivrer une information précise, personnalisée et prédictive sur 
le pronostic fœtal, d’accompagner au mieux les couples en cas de demande 
d’interruption médicale de la grossesse ou d’adapter la prise en soins post-
natale le cas échéant.
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Introduction : troubles associés 
au polyhandicap, notion 
de comorbidité

En préambule de cette partie sur la clinique et la prise en soins du poly­
handicap, nous souhaitons présenter le choix que nous avons fait de parler 
de « troubles associés au polyhandicap », en particulier pour les chapitres 
abordant les aspects médicaux de l’accompagnement des personnes polyhan­
dicapées. Quand ces troubles sont intrinsèquement liés à la situation de 
polyhandicap, peut-on en effet parler de « comorbidité » ? Plus précisément 
qu’entend-on par le terme de comorbidité ? Une réponse est en partie appor­
tée par l’analyse de Valderas et coll. (Valderas et coll., 2009). Ce terme est 
défini par la coexistence simultanée de deux affections chez un même sujet, 
avec souvent la notion d’une affection « index » à laquelle se surajoute(nt) 
la ou les autres affections. Cependant, il peut être difficile de déterminer l’af­
fection « index » quand les atteintes surviennent simultanément et le risque 
est alors de considérer l’affection comorbide comme nécessairement une 
complication. Ainsi le terme de multi-morbidité permet alors d’évoquer ces 
co-affections sans nécessairement impliquer de lien de causalité entre elles. 
Ce terme de multi-morbidité trouve notamment son intérêt s’agissant des 
soins primaires, des symptômes à prendre en soins, et il est alors intéressant 
de prendre en compte la survenue temporelle des co-affections dans leur 
prise en charge  : survenue simultanée, successive et ordre de la succession 
des affections. Quand on parle de comorbidité, on fait également référence 
à la notion de complexité de la prise en soins liée à la pathologie causale 
et son impact fonctionnel sur la personne en termes de limitation d’activité 
et de restriction de participation sociale. Ces éléments prennent en compte 
les caractéristiques propres du patient (âge, sexe…) et les caractéristiques de 
l’environnement dans lequel évolue la personne polyhandicapée (Valderas et 
coll., 2009).

Ainsi parler de « troubles associés » au polyhandicap pourra tour à tour, au 
cours de notre développement, référer à des comorbidités (quand un symp­
tôme est directement relié à un autre par un lien de causalité, dans un inter­
valle de temps défini), des multi-morbidités (s’agissant de plusieurs symptômes 
dont le lien de causalité ne peut être établi), avec un impact en termes de 
complexité de prise en charge de la pathologie causale (s’agissant notamment 
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soit de la charge en soins liée aux symptômes soit du retentissement en termes 
de mortalité notamment) et inscrivant le polyhandicap dans le cadre des 
pathologies chroniques et complexes (Feudtner et coll., 2007 ; Cohen et coll., 
2011) où l’environnement dont la famille et les aidants tiennent une place 
prépondérante.

Certains auteurs s’intéressent ainsi aux multi-morbidités présentes chez des 
sujets polyhandicapés, sans mentionner de lien de causalité entre elles : citons 
notamment l’article de van Timmeren et coll. (van Timmeren et coll., 2017) 
qui s’est intéressé aux associations de symptômes les plus fréquemment retrou­
vées dans une population de 99 sujets polyhandicapés adultes : 37 % présen­
taient de façon simultanée une épilepsie, une scoliose, des troubles visuels, 
une spasticité et une constipation. Il est également possible d’explorer les 
multi-morbidités de cette population en s’intéressant aux prescriptions médi­
cales, comme cela est rapporté par l’équipe de van der Heide et coll. (van der 
Heide et coll., 2009) à propos de 254 patients âgés de 6 à 82 ans, en institu­
tion, dont 89 % ont au moins un traitement prescrit, au premier rang desquels 
des traitements à visée digestive (laxatifs chez 64 %, traitement médicamen­
teux d’un reflux gastro-œsophagien chez 52 %), suivis des antiépileptiques 
(56 %) et antipsychotiques (45 %). S’agissant d’une pathologie chronique, 
la séquence de survenue de ces multi-morbidités est également intéressante à 
décrire afin de proposer notamment des prises en soins adaptées à tout âge de 
la vie. Les travaux de Rousseau et coll. (Rousseau, 2018 ; Rousseau et coll., 
2020a ; Rousseau, 2021) permettent ainsi de voir l’évolution des symptômes 
en fonction de l’âge au sein d’une cohorte de 875 enfants et adultes (545 sujets 
âgés de 3 à 25 ans ; 474 sujets âgés de 18 à 68 ans) polyhandicapés accueillis 
soit en institutions médico-sociales, soit en services de soins médicaux et de 
réadaptation au long cours, soit au domicile. Concernant les troubles digestifs 
à tout âge de la vie, il est par exemple mis en évidence que la constipation 
sévère augmente avec l’âge (28,6 % dans le groupe des 3‑5 ans, 47,1 % dans 
le groupe des 18‑25 ans, 81,4 % dans le groupe des 50‑68 ans), tandis que le 
reflux gastro-œsophagien diminue avec le temps parmi la population adulte 
(42,5 % pour les 18‑34 ans, 26,2 % pour les 50‑68 ans).

Si l’on s’intéresse ensuite à l’impact des différents troubles associés, là encore 
les travaux de Rousseau et coll. nous renseignent sur les principales atteintes de 
133 sujets polyhandicapés (70 enfants, 63 adultes) décédés dans deux services 
de soins médicaux et de réadaptation spécialisés en France entre 2006 et 2012 
(accueillant 712 sujets sur la période), avec un âge médian au décès de 21 ans 
(3‑52 ans) : 63,2 % des patients sont décédés d’infection pulmonaire, 18 % de 
mort subite, 6,8 % d’état de mal épileptique, 12 % d’autres causes. Les prin­
cipales atteintes rapportées chez ces patients (le terme « comorbidité » est ici 
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Introduction : troubles associés au polyhandicap, notion de comorbidité

utilisé par les auteurs) dans le dossier médical étaient une insuffisance respi­
ratoire chronique chez 79,7 %, des troubles digestifs chroniques chez 78,9 %, 
des infections pulmonaires récidivantes (plus de 4 par an) chez 72,2 %, une 
épilepsie chez 66,9 %, une scoliose sévère chez 60,2 %. Ces données confir­
ment donc les atteintes multiples de ces patients et la part qu’elles tiennent 
dans leur évolution, notamment pour les patients les plus sévèrement atteints 
(Rousseau et coll., 2015). Des travaux sont en cours pour évaluer de façon 
prospective l’évolution de ces symptômes au travers d’un suivi longitudinal 
à 5 ans de la cohorte historique suivie par Rousseau et coll., afin notamment 
d’apprécier si possible les relations entre ces différentes atteintes. Enfin, 
s’agissant d’une population dont l’autonomie est extrêmement restreinte par 
définition et la dépendance forte, la question du lien avec l’environnement 
et l’entourage est bien évidemment centrale et différents travaux analysent 
notamment cette complexité en tâchant en particulier de mesurer l’impact 
sur les aidants de ces multiples atteintes conjointes chroniques (Rousseau et 
coll., 2017, 2019 et 2020b).

Nous tâcherons ainsi de préciser au cours de notre propos à quelle notion spé­
cifique nous nous référons quand nous évoquerons ces différentes atteintes.
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6
Troubles de la motricité  
et autres comorbidités motrices

Les troubles de la motricité (du mouvement et/ou du tonus et/ou de la 
posture) appartiennent à l’entité même du tableau de polyhandicap (voir 
chapitre « Notion de polyhandicap, mise en perspective historique et 
internationale »). À ce titre, la motricité de la personne polyhandica­
pée, à toutes les périodes de sa vie, mérite une attention particulière dans 
la prise en soins de réadaptation, afin de compenser les déficits moteurs 
primaires (pour augmenter la fonction motrice), d’éviter les déficits secon­
daires inhérents et de favoriser la motricité. Il s’agit souvent, dans la petite 
enfance, pour les parents, notamment au moment où le polyhandicap 
est nommé (voir chapitre « Petite enfance »), d’un enjeu thérapeutique 
majeur, la rééducation motrice apparaissant en effet comme essentielle 
pour « guérir » les troubles moteurs. Les rééducations motrices sont alors 
investies (voire surinvesties) par les familles, les thérapeutes, pour per­
mettre à l’enfant de « récupérer » une fonction motrice la plus normale 
possible, ou tout du moins de gagner au maximum en autonomie motrice. 
La petite enfance et l’enfance sont alors marquées par des propositions 
nombreuses et diverses de thérapies motrices (à visée d’amélioration de la 
fonction motrice et dont toutes n’ont pas fait la preuve de leur rationnel 
scientifique) en lien avec le reste de la prise en soins et les différents lieux 
de vie. L’adolescence est, quant à elle, une période où la réalisation d’in­
terventions thérapeutiques à visée motrice a plus à voir avec des aides à la 
motricité (adaptation d’aides techniques…) et des compensations (correc­
tions de la fonction, interventions neuro-orthopédiques…), qu’avec véri­
tablement des interventions à visée de rééducation de la fonction motrice. 
La rééducation motrice est alors moins fréquente, ce que déplorent parfois 
certains parents. La transition vers l’âge adulte est marquée par une propo­
sition encore moins importante de thérapies motrices, et le plus souvent 
peu (voire pas) de rééducations à visée motrice, sont proposées à l’adulte 
en situation de polyhandicap.
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Motricité et lésion cérébrale

Le terme motricité sous-tend « l’ensemble des fonctions biologiques 
qui assurent le mouvement, chez l’homme et les animaux. »43. Le terme 
« mouvement » est pris ici selon son sens commun, à savoir comme une 
« action ou manière de se mouvoir, de déplacer le corps, une partie du 
corps… »44. Un déplacement de tout ou partie du corps qui est généré par 
une force externe (hors gravité terrestre) à l’organisme (mouvement pas­
sivement imposé au sujet) est appelé mouvement passif. À l’inverse, un 
mouvement, de tout ou partie du corps, initié par une décision interne et 
exécuté par le sujet lui-même est appelé mouvement volontaire ou actif. 
Un mouvement actif peut être déclenché par un stimulus soit externe (par 
exemple le passage du feu au vert [stimulus] entraîne l’action de démarrer 
la voiture), soit interne à l’organisme. Pour générer un mouvement actif, 
efficace, un être humain doit maintenir une motricité posturale adéquate, 
développer assez de force musculaire, sélectionner les contractions volon­
taires des muscles, impliqués dans le mouvement, selon un schéma temporel 
et spatial bien établi, et permettre le relâchement des muscles antagonistes 
au mouvement.

En cas de lésion cérébrale ou pathologie cérébrale (quelle que soit l’origine), 
ces propriétés peuvent être partiellement ou totalement déficitaires (défaut 
de posture et/ou déficit moteur et/ou perte de sélectivité du mouvement 
et/ou hypertonie musculaire [spasticité]) et l’activité motrice volontaire 
d’un individu est alors très pénalisée, voire impossible. De plus, la tenue 
debout (voire assise), contre la pesanteur, peut être impossible, entraînant 
pour l’individu une immobilité relative, voire l’équivalent d’une apesan­
teur subie du fait de l’alitement important. Si la lésion cérébrale inter­
vient tôt dans la vie de l’enfant (comme dans le cas du polyhandicap ; 
voir chapitre « Notion de polyhandicap, mise en perspective historique et 
internationale »), la croissance et le développement musculo-squelettique 
de ce dernier pourront être pénalisés (par l’absence de mouvement, l’im­
mobilité, l’absence de pesanteur, la faiblesse musculaire, l’hypertonie…) 
avec des anomalies osseuses, musculaires, articulaires, et des déformations 
orthopédiques, etc. pénalisant alors la motricité et le fonctionnement de 
l’individu.

43.  Dictionnaire Larousse 2005
44.  Dictionnaire Larousse 2005
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Le polyhandicap via le prisme de la Classification 
internationale du fonctionnement, du handicap  
et de la santé

Cadre conceptuel

La Classification internationale du fonctionnement (CIF), initialement 
décrite en 2001 par l’Organisation mondiale de la santé (OMS), est un cadre 
conceptuel, via une approche bio-psychosociale, décrivant le fonctionne­
ment humain, et définissant le handicap comme la résultante des interactions 
entre les caractéristiques mentales, physiques et fonctionnelles propres à 
l’individu, et les caractéristiques de l’environnement dans lequel celui-ci vit 
(OMS, 2001). Ce cadre a été développé en 2007 pour les enfants et les ado­
lescents (CIF-EA). Depuis 2012, le même cadre est utilisé pour les enfants et 
les adultes (OMS, 2012).

Ce cadre définit notamment les notions  : « –  [de] déficiences [qui] 
désignent des problèmes dans la fonction organique ou la structure ana­
tomique, tels qu’un écart ou une perte importante ;  – [d’] activité [qui] 
désigne l’exécution d’une tâche ou d’une action par une personne ; – [de] 
limitations d’activité [qui] désignent les difficultés que rencontre une 
personne dans l’exécution d’activités ;  – [de] participation [qui] désigne 
l’implication d’une personne dans une situation de vie réelle ; – [de] res­
trictions de participation [qui] désignent les problèmes qu’une personne 
peut rencontrer dans son implication dans une situation de vie réelle ; – 
[de] facteurs environnementaux [qui] désignent l’environnement phy­
sique, social et attitudinal dans lequel les gens vivent et mènent leur vie. » 
(OMS, 2001). On peut ajouter deux notions importantes pour la suite 
de ce chapitre, à savoir, la notion de déficit primaire qui est directement 
lié au problème de santé (ex.  : le déficit moteur après une lésion céré­
brale est un déficit primaire) et la notion de déficit secondaire qui est la 
conséquence du déficit primaire (ex. : une déformation articulaire dans les 
suites d’un déficit moteur primaire).

À partir de ce cadre, et selon la figure 6.1, emprunté de l’OMS (OMS, 2001) 
« le fonctionnement d’une personne dans un domaine particulier est déter­
miné par l’interaction […] entre le problème de santé de la personne et les 
facteurs contextuels (c’est-à-dire les facteurs environnementaux et person­
nels). Il y a interaction dynamique entre ces entités  : des interventions sur 
l’une d’elles peuvent modifier une ou plusieurs autres. ».
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Problème de santé
(trouble ou maladie)

Fonctions organiques
et structures anatomiques

Activités Participation

Facteurs
environnementaux

Facteurs
personnels

Figure 6.1 : Interactions entre les composantes de la Classification 
internationale du fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF)  
(d’après OMS, 2001)

Aussi, le handicap peut être perçu : i) soit comme une conséquence directe 
d’un problème de santé, et à ce titre nécessitant des soins visant la gué­
rison (c’est-à-dire la récupération) ou l’adaptation de l’individu handicapé 
(modèle médical du handicap). Les soins médicaux ou de rééducations appa­
raissent alors comme prioritaires pour traiter le handicap ; ii) soit comme 
généré par la société (modèle social du handicap) et l’environnement social 
de l’individu. Des mesures en termes d’action sociale, de changements envi­
ronnementaux sont alors nécessaires pour que les personnes en situation de 
handicap participent à la vie sociale dans tous ses aspects. Loin d’opposer ces 
deux visions apparemment antagonistes, la CIF permet d’intégrer ces deux 
visions qui offrent un cadre de lecture pour la prise en soins du polyhandicap, 
notamment ici dans ce chapitre sur le versant de la motricité.

En rapportant le périmètre du polyhandicap tel que les contours ont été 
précisés dans ce présent rapport (voir chapitre « Notion de polyhandicap, 
mise en perspective historique et internationale ») à ce cadre de lecture 
proposé par la CIF (figure 6.1), et en lien avec le domaine moteur, le pro­
blème de santé initial est le « désordre, anomalie ou lésion survenue sur un 
cerveau en développement ou immature » alors que le déficit primaire est 
une « déficience motrice évaluée comme sévère » directement lié à l’ano­
malie cérébrale (défaut de force, perte de sélectivité, spasticité…). L’enfant 
grandissant autour de ces déficits moteurs sévères (immobilité relative), en 
l’absence relative de pesanteur, des déficits secondaires peuvent se rencon­
trer comme des déformations neuro-orthopédiques (scoliose, luxation de 
hanches, douleurs…). Ces déficits secondaires peuvent se surajouter aux 
déficits moteurs primaires et pénaliser ainsi la motricité volontaire. Aussi, les 
limitations d’activités (en lien avec la motricité) ici concernent une « réduc­
tion extrême de l’autonomie et de la mobilité » et une dépendance à une 
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dans une seule activité motrice par jour en semaine (par exemple encourager 
quelqu’un à jouer avec un mobile, manipuler des objets…) et que peu de pro­
positions d’engagement actif dans les activités motrices leur étaient propo­
sées (en moyenne 1,5 activité par jour). Lorsque des activités motrices sont 
proposées, ce sont plutôt des activités dites passives (sans participation d’une 
motricité active de la personne) comme des stimulations multi-sensorielles ou 
des massages (alors même qu’il n’existe aucune preuve scientifique sur l’intérêt 
des massages pour favoriser la motricité ; Chan et Chien, 2017). Aussi, les acti­
vités d’engagement moteur sont peu intégrées dans le quotidien des personnes 
avec polyhandicap, et les activités de loisirs sont surtout passives comme regar­
der la télévision ou écouter de la musique. Quand les programmes moteurs sont 
intégrés dans le quotidien, il apparaît que les interventions motrices réalisées 
ont peu (voire pas) de rationnel scientifique (il s’agit le plus souvent d’inter­
ventions non fondées sur les preuves d’efficacité [evidence-based medicine]).

Dans une étude, Bossink et collaborateurs (2017) ont cherché à montrer l’ef­
fet d’une rééducation motrice via des exercices moteurs assistés (power-assisted 
exercice) chez des personnes polyhandicapées (moyenne d’âge de 32 ans, allant 
de 4 à 60 ans, 25 hommes) (Bossink et coll., 2017). Le programme compre­
nait des exercices moteurs assistés trois fois par semaine pendant 20 semaines 
chez 19  sujets, les résultats étaient comparés avec un groupe contrôle (n 
= 18 sujets) qui recevait des soins dit habituels. Les résultats de cette recherche 
illustrent bien notre propos : en effet, les auteurs montrent qu’un protocole 
de recherche clinique de bonne qualité méthodologique est faisable/réalisable 
chez des personnes polyhandicapées, que des exercices musculaires assistés 
sont réalisables dans cette population (s’ils sont bien adaptés aux capacités 
de l’individu). Les participants ont ainsi validé au moins 81,5 % des ses­
sions de rééducation. De façon surprenante, le seul résultat, statistiquement 
significatif, d’amélioration après un tel programme, était l’amélioration de la 
saturation, mesurée par un oxymètre, en oxygène du sang de 90,9 % à 96,3 % 
à la fin de l’intervention, sans que l’on trouve de réelles explications à cela. 
Pour les auteurs, d’autres études de plus grande échelle sont nécessaires pour 
généraliser et recommander ce type d’intervention.

D’autre part, en 2017, a été publié au Québec (Canada) un rapport (Lehoux, 
2017) visant à évaluer les interventions, notamment motrices, ayant démon­
tré un effet auprès des enfants polyhandicapés (de 0 à 21 ans). Vingt-huit 
articles scientifiques, à propos d’interventions diverses (incluant de 1 
à  44  participants polyhandicapés, âgés de 1  an à 52 ans) ont été retenus 
dans ce rapport. Dix-huit articles étaient à propos de 1 cas rapporté (single 
case study). Seules 7 études (participants âgés de 1 à 20 ans) ciblent spéci­
fiquement l’amélioration de la motricité (manipulation ou locomotion), et 
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décrivent 6  interventions différentes. Brièvement, parmi ces interventions, 
on note, qu’une vise à l’utilisation d’une souris d’ordinateur adaptée à l’enfant 
(et dans une autre étude par la même équipe, une manette de console de jeux 
Wii à la place de la souris) pour pointer une cible dans l’écran et/ou corriger 
la posture de tête (Shih et Shih, 2009 ; Shih et Shih, 2010 ; Shih et coll., 
2011). Une autre étude (Su et coll., 2013) vise à l’évaluation d’un protocole 
de marche sur tapis roulant utilisant un harnais pour soutenir le poids du 
corps (30 % du poids du corps) sur des séances de 25 minutes, deux fois par 
semaine. Les auteurs n’ont pas pu conclure à l’efficacité d’un tel entraîne­
ment. Par ailleurs, à la lecture de l’article, et concernant les 10 sujets inclus 
dans cette étude, on peut se poser légitiment la question de la représentativité 
des personnes polyhandicapées (selon le périmètre de cette expertise) dans 
cet échantillon. Il apparaît que les sujets inclus ne semblent pas correspondre 
aux critères du polyhandicap que nous retenons, aussi ce dispositif ne semble 
pas adapté aux personnes polyhandicapées dans le but d’améliorer la locomo­
tion via la marche. Un autre programme d’intervention à visée motrice est 
analysé dans ce rapport, il s’agit d’un programme de plusieurs interventions 
nommé Mobility Opportunities Via Education (MOVE) (van der Putten et coll., 
2005) dont l’objectif est d’améliorer l’autonomie des enfants (via des habi­
letés fonctionnelles). Les interventions motrices sont intégrées à la routine 
quotidienne de l’enfant et le rôle des professionnels encadrant celui-ci, est 
d’encourager l’enfant polyhandicapé à être le plus actif possible sur le plan 
de ces mouvements. Ce programme semble pouvoir améliorer pour certains 
enfants la capacité à réaliser des mouvements de façon indépendante (ce qui 
représente un résultat clinique pertinent), mais les auteurs notent que les 
enfants ne répondent pas tous de la même façon à ce programme. De plus, 
une seule étude a évalué l’efficacité clinique du programme MOVE, ce qui 
ne permet pas d’étendre et de généraliser ce type de programme de rééduca­
tion motrice aux enfants avec polyhandicap. Les preuves scientifiques ne sont 
pas suffisantes pour recommander ce programme et d’autres expérimentations 
et développements sont nécessaires. Un autre programme (projet Driving to 
learn)45 (Nilsson et Nyberg, 2003) que nous décrivons ici, vise la manipula­
tion autonome d’un fauteuil roulant motorisé adapté à chaque participant 
en situation de polyhandicap. L’étude longitudinale rapporte que 8 partici­
pants sur 45 ont atteint un niveau de contrôle indépendant de la direction 
du fauteuil roulant et que 33 ont atteint un certain contrôle. Cette étude 
démontre que l’efficacité du programme est favorisée avec la présence perma­
nente d’un thérapeute aux côtés de l’enfant pour l’apprentissage du contrôle 
du fauteuil roulant donnant des rétrocontrôles réguliers (feedback) ainsi que 

45.  Nilsson L. Driving to Learn. 2015. Tiré de http://www.lisbethnilsson.se/en/publications/
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se, mais bien dans des activités motrices plus globales (manipulation par 
exemple) avec des objectifs précis et intégrés dans un quotidien. Il existe une 
intrication forte entre travail de la motricité (activité) et travail de l’activité 
motrice (déficit) qui est (ou doit être) l’objectif d’une rééducation motrice de 
la personne polyhandicapée. Les points communs aux différentes interven­
tions proposées, et qui semblent pertinents pour permettre une amélioration 
de la fonction motrice (en lien avec l’apprentissage moteur) sont  : i) une 
adaptation des outils aux capacités réelles de chaque individu, notamment 
une adaptation des outils technologiques (nécessitant donc une expertise 
technologique) ; ii) la présence de rétrocontrôle permanent lors de l’action, 
impliquant que ce feedback soit donné par un outil technologique, soit par le 
thérapeute ; iii) la présence en permanence lors de l’acte moteur d’un ou deux 
thérapeutes pour favoriser le geste ; iv) l’expertise du thérapeute par rapport 
aux principes de la rééducation motrice (et apprentissage moteur) ; v) l’en­
gagement actif de l’individu polyhandicapé ; vi) la réalisation de séances de 
30 minutes (ou 10 à 30 minutes) 3 à 5 fois par semaine sur une longue période 
(parfois plusieurs mois). Les conditions de « succès » de la thérapie motrice 
semblent être en lien avec la motivation du thérapeute à engager l’individu 
dans la tâche motrice, mais aussi la motivation et la capacité d’engagement de 
l’individu polyhandicapé dans la tâche, le plaisir qu’il a à faire l’action (gratifi­
cation de l’action), son endurance, sa capacité à comprendre (notamment les 
liens de causalités motrices), sa capacité à maintenir son attention.

Il faut noter que le « dosage » et le calendrier optimal de thérapies spécifiques 
sont un domaine de recherche émergent.

Au regard des éléments qui devraient constituer les « ingrédients » scienti­
fiquement validés d’une rééducation motrice, et en lien avec la médecine 
fondée sur les preuves (evidence-based), van Alphen et collaborateurs (2019) 
proposent une revue critique, via un questionnaire en ligne distribué aux pro­
fessionnels prenant en soin des personnes polyhandicapées, de ce qui est pro­
posé comme intervention motrice aux Pays-Bas (van Alphen et coll., 2019). 
Cent dix-huit interventions ont été décrites par les thérapeutes comme 
« interventions motrices », 17 ont été retenues par les auteurs comme de véri­
tables interventions motrices, parmi lesquelles 4 programmes moteurs ont été 
identifiés comme potentiellement bénéfiques : exercices moteurs actifs assistés 
(power-assisted exercices) (Bossink et coll., 2017), exercices moteurs aquatiques 
(balnéothérapie), des thérapies par le mouvement rythmique, et des pro­
grammes quotidiens intégrant des activités motrices où un engagement actif, 
même minime, de l’individu est répertorié. Toutefois, les auteurs soulignent 
que les 17 interventions retenues sont peu décrites dans leur contenu et que 
seules 12 interventions semblent avoir un rationnel théorique à l’utilisation 
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de telle intervention motrice (notamment à la lumière des « ingrédients » de 
l’apprentissage moteur nécessaire à une rééducation motrice). Aucune inter­
vention sur les 17 n’a pu fournir la preuve de son efficacité clinique (en termes 
d’amélioration de la fonction motrice) dans la littérature disponible.

De façon générale, il apparaît que les interventions motrices proposées aux 
personnes polyhandicapées, sont le plus souvent les mêmes, voire dérivées, de 
ce qui est proposé aux personnes avec paralysie cérébrale, notamment pour 
les enfants. Ainsi en élargissant la recherche bibliographique aux preuves 
des interventions chez les personnes avec paralysie cérébrale de niveaux 
GMFCS IV-V, il apparaît aussi un manque criant de recherche spécifique à 
cette population avec une paralysie cérébrale sévère (et c’est d’autant plus 
vrai qu’il s’agit d’adultes) (Lai et coll., 2021). Très peu d’études sont donc 
disponibles, alors que l’on peut penser que ce type d’interventions pourraient 
avoir un effet bénéfique chez l’individu polyhandicapé par analogie avec les 
effets retrouvés de telles thérapies chez les personnes caractérisées par les 
niveaux GMFCS I-III. Des revues de la littérature systématiques (Novak et 
coll., 2013) (remises à jour régulièrement) existent bien quant à l’efficience 
de telles interventions motrices. Mais depuis 2013, il apparaît que, et malgré 
les conclusions de chaque étude qui poussent à développer la recherche chez 
les personnes sévèrement handicapées (« severe cerebral palsy »), peu, voire 
pas d’études cliniques, ont été réalisées spécifiquement chez les enfants carac­
térisés par les niveaux GMFCS IV-V, rendant difficiles les conclusions quant 
à l’efficience des interventions motrices chez ces derniers. Toutefois, à partir 
de ces revues de la littérature, quelques conclusions peuvent être tirées, et 
il est possible de conclure à l’inefficience (dans le but de l’amélioration de 
la fonction motrice) de certaines interventions comme les thérapies neuro­
développementales (celles du type Bobath, Wojta, Padovan ou autres thé­
rapies conductives…) ou les thérapies de type oxygénothérapie hyperbare. 
De  façon générale, les interventions motrices avec peu voire pas d’engage­
ment actif du participant dans la rééducation motrice, sans objectif précis, 
doivent être abandonnées. Ces éléments ont été repris dans les recomman­
dations récentes de l’HAS (HAS, 2021). Ainsi, certaines thérapies à visée 
d’amélioration de la fonction motrice pourraient/devraient être abandonnées 
pour la rééducation motrice de la personne polyhandicapée.

Devant l’absence d’étude clinique de grande ampleur quant à l’efficience des 
interventions motrices, certains auteurs (Jackman et coll., 2022), en lien 
avec des arguments existants quant à la plasticité cérébrale (et les moyens 
de la  favoriser) et aux éléments d’apprentissage moteur, proposent, pour 
qu’une intervention ait une probabilité d’être efficace sur le plan de l’amélio­
ration de la fonction motrice, que celle-ci soit dirigée vers un objectif précis, 
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Comportements difficiles

Les comportements difficiles sont aussi appelés comportements perturbateurs, 
mais cette appellation insiste sur la dimension négative de ces comportements 
sans évoquer clairement qu’ils sont induits par diverses perturbations subies par la 
personne polyhandicapée (Pellerin, 2021). Ce sont des manifestations d’incon­
fort et d’une souffrance physique ou psychique dont il faut prendre la mesure pour 
comprendre ce que vit et ressent la personne. Ce n’est qu’alors que l’on peut adop­
ter l’attitude la plus adéquate en vue d’améliorer ces comportements difficiles.

Tucker et coll. (1998), en Australie, ont analysé les comportements diffi­
ciles et sont intervenus pour tenter de les améliorer chez 2 adolescents avec 
handicaps multiples. Est considéré comme un comportement difficile  : une 
agression, une auto-agression ou une extrême colère. Ces comportements 
difficiles peuvent entraîner des blessures sérieuses ou d’autres dommages et 
interférer avec les apprentissages. Les stimulations qui s’accompagnaient de 
comportements difficiles étaient repérées et la diminution progressive de ces 
stimulations permettait de diminuer les comportements difficiles. Les effets 
bénéfiques de ces interventions étaient évalués sur la fréquence et l’intensité 
des comportements difficiles dans 5 contextes particuliers  : solitude, atten­
tion, essai concret, tâche, évitement social. Les auteurs indiquent l’intérêt 
d’expliquer à l’adolescent ce qu’on attend de lui, d’être à ses côtés quand on 
lui demande une tâche, de lui parler en s’adressant à lui.

La fréquence et la sévérité des comportements difficiles (auto-agressivité, sté­
réotypies, dégradation, agressivité) ont été analysées sur un échantillon des 
30 personnes chez qui les comportements difficiles étaient les plus fréquents 
et les plus sévères parmi 181 enfants et adultes avec PIMD résidant dans des 
structures d’accueil (Poppes et coll., 2010) aux Pays-Bas. Les principaux com­
portements difficiles (82 %) étaient des auto-agressivités et des stéréotypies ; 
les agressivités et les comportements de destruction étaient présents chez 45 % 
des personnes. Les comportements difficiles étaient surtout adressés à l’équipe 
et avaient généralement peu de conséquences pour les personnes avec PIMD. 
Les mentions de ces comportements difficiles ont été étudiées par la même 
équipe (Poppes et coll., 2014) dans la même cohorte à partir des éléments 
retranscrits dans les programmes individuels complets. Au total, seulement 
52 % des comportements difficiles étaient notés et pour 54 % d’entre eux la 
nature des comportements ainsi que les interventions ou les stratégies pour 
les réduire y étaient décrites. Un lien positif est retrouvé entre la sévérité des 
troubles et la précision de leur description dans les programmes individuels. 
Les interventions décrites étaient très élémentaires et pratiquement aucun 
objectif ni aucune méthode pour les diminuer n’étaient notés.
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L’ensemble de ces études portant sur les comportements difficiles soulignent 
l’importance de la formation des soignants à la gestion des comportements 
difficiles car ceux-ci s’améliorent avec un environnement adapté et apaisant. 
Cela confirme aussi que les comportements difficiles chez l’enfant ou l’adulte 
polyhandicapé sont le plus souvent réactionnels à la situation particulière de 
la personne et ne sont pas des troubles psychiatriques à proprement parler.

Pathologies psychiatriques chez la personne 
polyhandicapée

Les pathologies psychiatriques sont peu nombreuses chez la personne 
polyhandicapée. Cependant, certaines manifestations d’allure psychiatrique 
sont en partie secondaires et la notion de retard développemental devient 
alors inopérante, car celui-ci prend une autre voie (Ouss, 2019). L’intrication 
des troubles neurologiques et du développement psychologique entraîne des 
symptômes possiblement transitoires et améliorables par une action sur l’en­
vironnement humain et matériel de la personne et « il ne suffit pas que le 
patient présente des stéréotypies pour qu’on puisse le dire autiste » (Gabbaï, 
2021). Ces troubles sont précédemment décrits dans la partie « Psychologie 
et psychopathologie chez la personne polyhandicapée ».

Dépression et polyhandicap

Il n’y a pas de travaux portant spécifiquement sur la dépression chez les per­
sonnes polyhandicapées. Cependant, Adams et Oliver (2011) ont réalisé une 
revue de la littérature concernant l’expression et l’évaluation des émotions et 
de l’état intérieur des personnes avec une déficience intellectuelle sévère ou 
profonde (SPID). En raison de la rareté des études portant sur cette population, 
ils ont aussi retenu les études analysant d’autres états intérieurs de ces personnes 
comme l’anxiété, la dépression et la douleur. L’expression des émotions et de 
l’état intérieur chez les personnes polyhandicapées a été comparée avec les 
manifestations des émotions chez les nouveau-nés dont les expressions faciales 
sont évaluables dès 3 à 10 heures de vie par des tests de goûts agréables ou désa­
gréables. Malgré la grande similitude entre les expressions des émotions selon 
les cultures, elles sont différentes dans la schizophrénie, la démence ou chez les 
personnes avec SPID. Chez les personnes non parlantes, les émotions faciales 
sont interprétables aisément par les personnes entraînées ou non et proches ou 
non de l’enfant, alors que les personnes avec SPID ont des expressions faciales 
des émotions souvent difficiles à interpréter comme dans l’autisme par exemple. 
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Ces difficultés sont retrouvées dans l’interprétation des comportements diffi­
ciles en cas d’anxiété ou de douleur. Les auteurs plaident pour que des études 
permettant la reconnaissance des émotions et des états intérieurs soit réalisées 
tant pour les expressions faciales que comportementales.

Toutefois, la revue de la littérature de Eaton et coll. (2021) portant sur les mani­
festations comportementales associées à la dépression chez les personnes ayant 
une déficience intellectuelle profonde retrouve des comportements connus pour 
être associés à une dépression : affects dépressifs, anhédonie, pleurs et larmes, 
agitation psychomotrice, diminution de l’appétit, fatigue/manque d’éner­
gie/léthargie, irritabilité et troubles du sommeil. D’autres symptômes moins 
typiques sont aussi mentionnés chez les personnes avec SPID : agressivité, auto-
agression, accès de colère, hurlements et d’autres comportements perturbateurs.

Troubles autistiques et polyhandicap

Les troubles du spectre autistique ont été recherchés chez 451 enfants âgés 
de 8 ans ayant une paralysie cérébrale (spastique  : 77,4 % ; non spastique  : 
8,4 %) et vivant dans 4 États des États-Unis. Dans l’étude nationale, en 2008, 
les troubles du spectre autistique étaient présents chez 4 % des enfants âgés 
de 8 ans aux États-Unis. Pendant la même période (2008), l’étude trouvait 
des troubles autistiques chez 7 % des enfants ayant une paralysie cérébrale et 
dans le sous-groupe des enfants dont la paralysie cérébrale était hypotonique, 
la fréquence en était de 18 %. Ces données issues de la paralysie cérébrale ne 
sont pas extrapolables au polyhandicap (Christensen et coll., 2014).

En résumé sur les troubles psychiatriques, les études disponibles sont des études 
portant sur la dépression ou sur les troubles du spectre autistique chez les 
enfants ayant une déficience mentale sévère ou profonde, mais ne concernent 
pas le polyhandicap.

Conclusion

Il est nécessaire de distinguer les troubles du comportement (qui sont fréquents 
et qui peuvent être graves et envahissants) des maladies psychiatriques qui 
restent relativement rares chez les personnes polyhandicapées. Les troubles 
du comportement, même sévères, sont réactionnels aux conditions de vie de 
la personne polyhandicapée et leur prise en compte passe par une évaluation 
de leur cadre de vie. Les pathologies autistiques ne sont pas surreprésentées 
chez les personnes polyhandicapées.
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8
Épilepsie

L’épilepsie est la principale maladie neurologique chronique de l’enfant et 
de l’adulte. Sur le plan physiologique, être épileptique, c’est avoir une proba­
bilité élevée de faire, de manière récurrente et spontanée, des crises d’épilepsie 
(Fisher et coll., 2014). Les crises d’épilepsie sont classées selon leur caractère 
focal ou généralisé, et selon les symptômes associés. On distingue en parti­
culier les symptômes moteurs (crises motrices, qui peuvent être cloniques, 
toniques, myocloniques, atoniques, ou combiner plusieurs de ces aspects) ; la 
perte de conscience (crise consciente ou inconsciente) ; les crises expérien­
tielles, les crises avec hallucinations, etc. Le type de crise est généralement 
assez stable pour une personne épileptique donnée, et cette classification 
permet d’établir la potentielle sévérité de celle-ci. Sur le plan opérationnel, 
le diagnostic d’épilepsie est posé dans 3  grandes situations  : i) la survenue 
de 2 crises d’épilepsie de manière spontanée, séparée d’au moins 24 heures 
(cela traduit l’hyperexcitabilité cérébrale) ; ii) lorsque le bilan réalisé devant 
une première crise met en évidence un risque accru de récidive (découverte 
d’une lésion cérébrale épileptogène, d’un accident vasculaire cérébral, etc.) ; 
iii) des arguments formels pour une épilepsie débutante (anomalies d’électro-
encéphalogramme –  EEG  – évoquant une épilepsie débutante) (Fisher et 
coll., 2014 et 2017).

Alors que la prévalence de l’épilepsie au sein de la population générale est 
estimée entre 3 et 6/1 000, il s’agit d’une des comorbidités les plus fréquentes 
chez les patients polyhandicapés (avec les troubles digestifs et la pathologie 
respiratoire) (van Timmeren et coll., 2017). Sur une cohorte finlandaise de 
13 000 nouveau-nés, 151 présentaient une déficience intellectuelle moyenne 
à sévère, et 35 % des enfants avec déficience intellectuelle sévère avaient une 
épilepsie, de début précoce, avant l’âge de 3 ans (Airaksinen et coll., 2000). 
À partir d’une série de 875 patients enfants et adultes polyhandicapés pris en 
soins en institution, l’équipe de Rousseau et coll. a rapporté une prévalence de 
l’épilepsie de 55 à 60 % (Rousseau et coll., 2019 et 2020 ; Hamouda et coll., 
2022). Dans l’étude de van Timmeren et coll. (2017), la prévalence de l’épi­
lepsie est de 79 % dans une série de 99 adultes polyhandicapés (van Timmeren 
et coll., 2017). Cette comorbidité constitue un véritable « sur-handicap », 
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surtout en cas de pharmaco-résistance, en raison des complications respira­
toires ou traumatiques des crises, des complications liées aux traitements, des 
troubles du comportement surajoutés, avec un risque de mortalité augmenté 
(Rousseau et coll., 2015). A contrario, il faut noter que même chez l’enfant 
polyhandicapé, l’épilepsie peut être pharmaco-sensible, et peut parfois guérir 
avant l’âge adulte. Au cours des deux dernières décennies, une grande variété 
d’étiologies d’épilepsies avec déficiences intellectuelles structurelles (malfor­
mations cérébrales), métaboliques ou génétiques ont été identifiées grâce aux 
progrès de l’imagerie cérébrale et des explorations génétiques, en particulier 
avec les techniques de nouvelle génération permettant un séquençage à haut 
débit de plusieurs dizaines de gènes sur une même manipulation, de l’ensemble 
des exomes, voire du génome entier (NGS Next-Generation Sequencing, WGS 
Whole Genome Sequencing). Sur le plan thérapeutique, de nouvelles molécules 
antiépileptiques ont été développées, ainsi que des thérapeutiques alternatives 
non médicamenteuses. Nous aborderons ici la variété des situations cliniques, 
les spécificités étiologiques, pronostiques et thérapeutiques de l’épilepsie chez 
l’enfant polyhandicapé.

Diagnostic de l’épilepsie : crises, syndromes et étiologie

À la suite des derniers travaux de la Ligue internationale contre l’épilepsie, 
un nouvel outil de classification des épilepsies a été proposé (Knupp et coll., 
2022). Celui-ci tient compte à la fois du type de crise, du type d’épilepsie, 
voire du syndrome épileptique, et enfin de l’étiologie sous-jacente. Cet outil 
pragmatique apporte une terminologie commune permettant de rationaliser 
l’approche thérapeutique et de pronostic épileptique des patients. Il s’ap­
plique également à l’épilepsie du patient polyhandicapé et doit être utilisé de 
la même manière que pour toute autre personne épileptique.

Types de crises

La sémiologie des crises observées est très variable en fonction de la situation 
clinique. L’analyse est rendue plus difficile, chez un enfant sans communica­
tion verbale, et au comportement moteur différent, qui, de plus, peut pré­
senter de nombreuses manifestations paroxystiques non épileptiques (Milh 
et coll., 2011 ; Gold et coll., 2018 ; Vegas et coll., 2018 ; Leonard et coll., 
2022). Dans ce contexte, la description des phénomènes (aidée parfois par 
des vidéos familiales), leurs circonstances de survenue (facteur favorisant, 
lien avec le sommeil), leur périodicité, sont autant d’éléments importants. 
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conséquence du rythme cardiaque, modification de la coloration des tégu­
ments, sueurs, agitation, etc. Les critères de sévérité des crises doivent être 
recherchés et guideront le traitement : cyanose prolongée, crises traumati­
santes, crises mal tolérées sur le plan hémodynamique ou respiratoire, crises 
avec phase postcritique prolongée. En effet, certaines crises peuvent avoir 
des conséquences graves : traumatismes crâniens ou orthopédiques (notam­
ment en cas de crises atoniques ou toniques dans le cadre du syndrome de 
Lennox Gastaut en particulier), mort subite inexpliquée par ailleurs (par­
ticulièrement en cas de crises nocturnes et répétées), ou accidents domes­
tiques (noyade dans le bain notamment) (Buchanan et coll., 2023 ; Mbizvo 
et coll., 2023 ; Whitney et coll., 2023). En revanche, certaines crises ont 
très peu d’impact (ruptures fugaces de contact, par exemple), et leur trai­
tement est parfois plus délétère que les crises elles-mêmes, ce qui doit être 
expliqué aux aidants.

Une exploration électro-encéphalographique (EEG) couplée à la vidéo doit 
être proposée devant toute épilepsie débutante, et en cas de difficulté diagnos­
tique. Les modalités de l’examen devront être adaptées au handicap de l’en­
fant : installation, prémédication (mélatonine), préparation au domicile ou 
sur le lieu de vie. La présence d’anomalies EEG inter-critiques isolées ne signe 
pas forcément la nature épileptique des phénomènes observés, dans la mesure 
où ces anomalies peuvent être secondaires à la pathologie cérébrale ou géné­
tique sous-jacente (Milh et coll., 2008). Devant la répétition de phénomènes 
moteurs ou comportementaux paroxystiques difficiles à caractériser chez les 
patients avec un polyhandicap, leur enregistrement par EEG vidéo de longue 
durée, peut être très utile, à condition que leur fréquence rende raisonnable la 
probabilité de les enregistrer.

Le développement, l’éveil, les compétences

Comme chez toute personne avec une épilepsie débutante, l’évaluation 
rigoureuse du fonctionnement avant que l’épilepsie ne débute, est primor­
diale (Milh et coll., 2008). Cette évaluation est réalisée par un interrogatoire 
minutieux de la famille et de l’entourage, concernant les habiletés, l’éveil, 
les modalités de communication, de transfert, le degré d’autonomie, etc. 
Cet état des lieux est indispensable pour établir, de manière concertée 
avec les parents, l’entourage, les proches, les objectifs de la prise en soins 
de cette épilepsie débutante. La vulnérabilité importante des personnes 
polyhandicapées justifie en effet une analyse rigoureuse du rapport béné­
fice/risque de chaque intervention, et une anticipation des effets attendus, 
et des effets redoutés.
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Type d’épilepsie

Épilepsie focale

L’épilepsie est dite focale lorsque la région responsable de la genèse des crises 
est délimitée, souvent limitée à un lobe ou un hémisphère. Le caractère focal 
de l’épilepsie semble en contradiction avec le caractère, par définition global, 
du dysfonctionnement cérébral, dans le polyhandicap. Mais cette situation 
n’est pas rare, y compris dans les encéphalopathies développementales avec 
épilepsie d’origine monogénique. Dans les épilepsies structurales, il n’y a pas 
toujours de superposition stricte entre la zone épileptogène et la lésion. Par 
exemple, certains enfants avec paralysie cérébrale présentent une épilepsie 
focale, alors que les lésions sont bilatérales. Même lorsqu’elle est peu active 
et pharmaco-sensible, elle peut parfois s’accompagner d’anomalies EEG 
très importantes à type de pointes-ondes focales activées au sommeil ayant 
les caractéristiques de celles qui sont rencontrées dans l’épilepsie à pointes 
centro-temporales (Wallace, 2001). Dans certains cas, l’activation peut 
évoluer vers une activité de pointes-ondes continues du sommeil (POCS), 
associée parfois à une stagnation ou une régression développementale. Un 
réajustement thérapeutique sera nécessaire, avec notamment l’éviction des 
nombreux traitements potentiellement aggravants, et parfois l’introduction 
d’une corticothérapie.

Certaines épilepsies focales très actives, pharmaco-résistantes, peuvent 
nécessiter un bilan pré-chirurgical en milieu spécialisé. En effet, le handicap, 
même sévère, ne doit pas contre-indiquer, a priori, une chirurgie de l’épilepsie 
(Engel, 2018). Un enfant porteur de polyhandicap avec une épilepsie contrô­
lée ou peu active aura une meilleure intégration institutionnelle et proba­
blement un meilleur sommeil, une alimentation et un transit plus facile, une 
moindre vulnérabilité respiratoire, etc. qui justifient que l’absence de perspec­
tive de gain majeur sur le plan cognitif ne soit pas un obstacle à la chirurgie 
(Weckhuysen et coll., 2013).

Épilepsie généralisée

Il s’agit d’une épilepsie avec crises généralisées d’emblée  : crises tonico-
cloniques (Bahi-Buisson et coll., 2008 ; Gold et coll., 2018 ; Kuchenbuch et 
coll., 2020), myoclonies, absences. Ce type d’épilepsie est attendu lorsque le 
polyhandicap est en lien avec une maladie génétique, qui affecte par défini­
tion l’ensemble des cellules, donc des neurones. Les EEG retrouvent des ano­
malies inter-critiques généralisées, qui ressemblent à celles qui sont observées 
dans les épilepsies généralisées idiopathiques (pointes-ondes généralisées), 
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le neurodéveloppement des enfants porteurs de handicap, il est très rare que les 
crises et les anomalies EEG en soient la seule cause. Cette notion est primor­
diale à expliquer aux parents d’enfants épileptiques porteurs de handicap, pour 
que la place des crises, des anomalies EEG, ne soit ni sous- ni surestimée. Enfin, 
bien souvent, il n’est pas possible de définir le type d’épilepsie ni de syndrome 
épileptique d’emblée, notamment dans des pathologies d’origine génétique. 
Le raisonnement est alors basé sur le type de crises (généralisées, bilatérales 
ou focales), les anomalies EEG inter-critiques, et l’analyse pragmatique de la 
réponse aux traitements antiépileptiques.

Diagnostic étiologique

L’épilepsie est souvent une comorbidité du handicap initial, c’est-à-dire qu’elle 
vient compliquer une trajectoire développementale anormale, en lien avec la 
cause du polyhandicap (génétique ou acquise, pré- ou postnatale). Parfois, 
l’épilepsie est le premier symptôme du trouble du neurodéveloppement. Elle 
est donc un révélateur de la maladie neurologique développementale, d’origine 
génétique, malformative. En l’absence d’étiologie connue, il est important 
de renouveler les explorations, quelques années plus tard, compte tenu de 
l’avancée des progrès notamment génétiques. Il est admis que connaître la 
cause précise de l’épilepsie est bénéfique pour le patient et sa famille.

Étiologies structurelles

Les étiologies structurelles recouvrent les lésions cérébrales acquises ou congé­
nitales (Guerrini et coll., 2003) :
•  les lésions cérébrales acquises précoces (anté, péri- et postnatales)  : 
anoxo-ischémiques, infectieuses (méningite néonatale, encéphalite herpé­
tique), traumatiques. Les épilepsies secondaires sont de sévérité très variable ;
•  les malformations cérébrales développementales : anomalies de migration, 
gyration (pachygyrie, lissencéphalie, polymicrogyrie, dysplasie focale, hémi­
mégalencéphalie). Ces malformations peuvent être focales ou diffuses, et sont 
très épileptogènes. Elles sont souvent d’origine génétique, et un diagnostic 
précis peut être nécessaire pour un conseil génétique familial. Une imagerie 
par résonance magnétique (IRM) cérébrale doit être réalisée lorsqu’elle n’a 
jamais été réalisée jusque-là (y compris si le scanner cérébral est dit normal). 
Les modalités de l’examen doivent être adaptées, le plus souvent sous prémé­
dication ou anesthésie générale en service spécialisé ;
•  les phacomatoses ou maladies neurocutanées  : sclérose tubéreuse de 
Bourneville, maladie de Sturge-Weber, neurofibromatose, hypomélanose de Ito.
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Étiologies génétiques

Les étiologies génétiques peuvent être :
•  chromosomiques  : microdélétion 15q11q13 (syndrome d’Angelman), 
tétrasomie 15, inversion/duplication du chromosome 15, monosomie 1p36, 
microdélétion 4p- ou syndrome de Wolff Hirschhorn. Elles sont alors 
associées à un risque élevé d’épilepsie active. D’autres anomalies chro­
mosomiques peuvent être accompagnées d’une épilepsie intercurrente 
pharmaco-sensible ;
•  monogéniques  : de nombreux variants de gènes sont responsables d’en­
céphalopathies à début néonatal (STXBP1, KCNQ2, SCN2a, SCN8a, etc.), 
ou d’encéphalopathies avec un phénotype proche du syndrome de Rett 
(MECP2, CDKL5, FOXG1, ALG13, etc.), ou un phénotype proche du syn­
drome de Dravet (SCN1A, PCDH19, GABRG2, HCN, etc.). Ces mutations 
surviennent de novo le plus souvent. La découverte de nouveaux gènes impli­
qués dans ces pathologies neurodéveloppementales sévères ne cesse de pro­
gresser par l’apport des techniques de séquençage de haut débit (NGS) sur 
panels de gènes ciblés, ou sur exome (Arnaud et coll., 2022 ; Guerrini et coll., 
2023).

Étiologies métaboliques

Il s’agit d’épilepsies d’étiologies métaboliques dans les cas de :
•  pathologies neurodégénératives  : leucodystrophies lysosomales, peroxy- 
somales ;
•  pathologies énergétiques  : mitochondriopathies avec ou sans déficit de 
la chaîne respiratoire mitochondriale, déficit en transporteur du glucose 
(GLUT 1) ;
•  troubles du métabolisme intermédiaire  : pyridoxino-dépendance, hyper­
glycinémie sans cétose, etc.

Les pathologies énergétiques ont longtemps été considérées comme des causes 
fréquentes d’encéphalopathie avec épilepsie, compte tenu de l’existence de 
déficits de la chaîne respiratoire mitochondriale sur biopsies de muscle. Dans 
de nombreux cas, ces déficits s’avéraient être secondaires, et actuellement, 
sans mise en évidence d’une anomalie génétique, la présence d’un déficit de 
la chaîne respiratoire mitochondriale en polarographie ne suffit pas à porter le 
diagnostic de maladie mitochondriale devant une encéphalopathie avec épi­
lepsie sans autre symptôme témoignant d’une maladie énergétique (Caietta et 
coll., 2012 ; Tumiene et coll., 2022).
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un prérequis à toute prise en charge symptomatique. L’utilisation de médica­
ments psychotropes si elle est nécessaire après avoir exclu une cause curable, 
sera prudente, en raison du risque d’abaissement du seuil épileptogène, 
notamment pour les neuroleptiques (Chadwick et coll., 2008). Par ailleurs, 
le traitement des troubles du sommeil peut améliorer nettement le contrôle 
d’une épilepsie et le comportement de l’enfant. L’utilisation de mélatonine, 
au coucher, est possible et efficace, après avoir éliminé les causes somatiques 
intercurrentes.

Suivi

Surveillance médicale et pharmacologique de l’épilepsie

La surveillance médicale de l’épilepsie nécessite des réévaluations régulières 
de la fréquence des crises, et de la tolérance des traitements. Un carnet de 
crises, voire des feuilles de relevé, avec un cahier de liaison sont utiles dans les 
établissements. Les objectifs de traitement, initialement le contrôle complet 
des crises, peuvent être réajustés en cas de pharmaco-résistance, en cherchant 
le meilleur équilibre entre tolérance et efficacité. Ces objectifs sont définis à 
chaque consultation, en impliquant l’équipe de soin et les aidants. L’absence 
de volonté de contrôle complet des crises ne doit pas être vécue comme un 
renoncement mais comme un projet structurant pour la vie de l’enfant (vivre 
avec des crises plutôt que souffrir d’effets secondaires majeurs) (Pellock et 
Morton, 2000 ; Cole, 2002 ; Shields, 2004). Un protocole d’urgence doit être 
établi avec le neuropédiatre référent et les parents, et doit être disponible 
dans les différents lieux de vie, et réajusté au courant de l’évolution. De même 
peuvent être anticipées avec la famille et l’entourage, les situations qui 
peuvent nécessiter un recours au médecin traitant, et d’autres plutôt le secteur 
hospitalier ou le neuropédiatre. Ce protocole détaille la conduite à tenir, les 
signes de gravité devant faire médicaliser l’enfant, les signes nécessitant un 
avis spécialisé, le traitement en cours avec éventuellement des consignes de 
modification, et si nécessaire, le traitement médicamenteux d’urgence. Un 
suivi médical annuel est proposé en cas de pharmaco-sensibilité, plus rappro­
ché en cas de pharmaco-résistance, en lien avec le médecin traitant, ou celui 
de l’établissement. Des réévaluations de l’EEG peuvent être nécessaires lors 
de changement de sémiologie, lors d’un souhait d’allègement de traitement. 
Les EEG sont parfois difficiles à interpréter dans un contexte de polyhandi­
cap, ils nécessitent une équipe formée, et ne doivent pas être systématiques 
chez ces patients vulnérables.
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Suivi des traitements

Le traitement est ajusté en fonction du syndrome épileptique, de l’efficacité 
et de sa tolérance (neurologique, comportementale, générale). La possibilité 
d’aggravation médicamenteuse doit toujours être présente à l’esprit, même en 
cas de certitude sur le syndrome épileptique, particulièrement chez le patient 
polyhandicapé (Pellock et Morton, 2000 ; Cole, 2002). La réduction d’une 
poly-thérapie chez un enfant atteint d’épilepsie pharmaco-résistante peut 
avoir des conséquences positives sur le plan de l’éveil et des effets secondaires, 
mais doit être proposée de façon concertée avec le neuropédiatre traitant, en 
raison du risque d’états de mal dans certaines épilepsies. La surveillance des 
complications somatiques éventuelles doit être régulière, et la famille informée 
des signes d’appel. Par exemple, une déplétion en vitamine D peut être obser­
vée au long cours, avec une recrudescence de fractures osseuses (Zacharin, 
2004). L’absorption des traitements peut être facilitée par la présence d’un 
bouton de gastrostomie chez certains enfants présentant des troubles de la 
déglutition, et permettre une amélioration du contrôle des crises. Lors de 
recrudescence de crises, il est nécessaire de questionner la sémiologie en pre­
mier lieu (confusion avec des phénomènes non épileptiques ?) et d’éliminer 
des facteurs somatiques, ou l’adjonction d’un nouveau traitement. Chez les 
patients avec épilepsie pharmaco-sensible, limitée dans le temps, il est possible 
d’interrompre le traitement avant l’adolescence, notamment chez des enfants 
avec lésions cérébrales anoxiques ou vasculaires, ou chez certains enfants avec 
épilepsie monogénique devenue contrôlée depuis plusieurs années (épilepsie 
sévère en rapport avec une mutation de STXBP1 ou KCNQ2 par exemple).

Conclusion

Les traitements des épilepsies de l’enfant et la connaissance des étiologies ont 
évolué au cours des deux dernières décennies. Néanmoins le suivi médical 
reste particulièrement complexe chez l’enfant polyhandicapé, en raison des 
difficultés d’analyse sémiologique, et d’organisation du suivi médical régulier, 
dans des structures parfois non adaptées. Le polyhandicap ne doit pas empê­
cher l’analyse de la situation épileptique du patient avec polyhandicap ni 
d’adapter la stratégie thérapeutique en raison du type de crises, des syndromes 
et de la balance bénéfice/risque. L’information et la formation de l’entourage 
au sujet de la prise en charge des épilepsies, la mise en place d’outils de coor­
dination, des réévaluations régulières peuvent permettre d’améliorer signifi­
cativement la qualité de vie des personnes polyhandicapées, ainsi que celle 
de leur entourage.
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9
Troubles respiratoires

Les troubles respiratoires sont fréquents chez les personnes polyhandicapées. 
Ce chapitre aborde l’épidémiologie de ces troubles, les facteurs impliqués dans 
l’atteinte respiratoire, les interventions thérapeutiques et de prévention.

Épidémiologie et morbidité

Les troubles respiratoires sont la principale cause de mortalité dans la popula­
tion polyhandicapée. Ainsi sur 133 décès (dont 73 enfants), Rousseau et coll. 
rapportaient 84 décès (63,2 %) en rapport avec une infection pulmonaire sur 
une période de 6 ans dans une population d’enfants et adultes polyhandicapés 
(Rousseau et coll., 2015). Au niveau international, il n’existe pas de données 
relatives à la population polyhandicapée, cependant des données existent 
concernant la paralysie cérébrale, notamment en Australie où une étude a 
repris les causes de décès des personnes ayant une paralysie cérébrale nées 
entre 1956 et 2011. Quatre-cent-trente-six personnes sur 3 185  personnes 
atteintes de paralysie cérébrale étaient décédées dans cette série, dont plus 
de 50 % avaient une atteinte quadriplégique (53,1 %), associée dans plus 
de la moitié des cas à une déficience intellectuelle évaluée comme sévère 
à profonde (62 %). L’atteinte respiratoire était à l’origine de la majorité des 
décès (56,8 %) dans cette étude (Blair et coll., 2019).

L’atteinte respiratoire est un motif fréquent de consultations et hospitalisa­
tions. Ainsi, il s’agit du premier motif d’hospitalisation dans une étude por­
tant sur 1 684 enfants et jeunes adultes atteints de paralysie cérébrale âgés de 
0 à 24 ans en Irlande (Carter et coll., 2021), parmi lesquels plus de 70 % des 
patients avec un score GMFCS (Gross Motor Function Classification System) 
à IV ou V ont été hospitalisés au moins une fois sur une période de 10 ans. En 
Australie, des résultats similaires ont été retrouvés dans le cadre d’une étude 
portant sur 2 183 enfants atteints de paralysie cérébrale, dont les hospitali­
sations ont été relevées de façon rétrospective sur 5 ans  : 46 % des enfants 
avaient au moins une admission en hospitalisation sur la période, les patients 
avec une atteinte plus sévère sur le plan moteur et une épilepsie ayant des 
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épilepsie, d’anomalies de la dynamique ventilatoire ou de la toux, la présence 
d’une hypotonie axiale, d’une scoliose significative (angle de Cobb>20°), d’une 
dysphagie et d’un reflux gastro-œsophagien (Proesmans et coll., 2015).

Chez l’adulte, des symptômes respiratoires sont rapportés chez 1 à 30 % des 
patients avec PIMD d’une série de 99 patients adultes, à type de pneumopa­
thies, d’asthme, de sécrétions épaisses (van Timmeren et coll., 2016). Une 
méta-analyse retrouvait de même une prévalence similaire entre 8 et 27 % 
de symptômes respiratoires (van Timmeren et coll., 2017). Dans une analyse 
récente de la littérature portant sur les symptômes présentés par les enfants 
ayant une atteinte neurologique sévère (Severe Neurologic Impairment, SNI), 
Nelson et coll. relevaient que les symptômes respiratoires étaient les plus rap­
portés, juste derrière les troubles digestifs dans cette population, avec cepen­
dant peu d’études spécifiques sur ces symptômes dans cette population (Nelson 
et coll., 2023). Les données de la cohorte Eval-PLH (Rousseau, 2018) rap­
portent des pneumopathies chez 4 à 17 % de la population, sans qu’un lien 
avec l’âge ne soit retrouvé, des fausses routes chez 20 à 32 % des patients sans 
lien avec l’âge, un encombrement bronchique chronique chez 12 à 27 % des 
patients, avec pour la population des plus de 18 ans une prévalence qui dimi­
nuait avec l’âge (p = 0,01). Parmi les mesures thérapeutiques mises en œuvre 
à visée respiratoire dans cette population, 9 à 16 % des patients recevaient 
une antibiothérapie préventive (là aussi parmi les adultes, les plus jeunes rece­
vaient plus fréquemment ce traitement), et 1 à 7 % une VNI (ventilation non 
invasive), sans lien retrouvé avec l’âge, et 0 à 4 % une trachéotomie qui était 
là aussi plus fréquemment retrouvée chez les adultes jeunes (Rousseau, 2018).

On retient donc de ces données que l’atteinte respiratoire est fréquente dans 
la population polyhandicapée, même si des recherches afin d’en préciser l’épi­
démiologie précise sont à encourager, que ce soit en termes de symptômes, 
de retentissement ou en termes de consommation de soins ou de sévérité. 
Compte tenu de l’impact important notamment sur la mortalité des patients, 
cette problématique a fait cependant l’objet de quelques revues de la littérature 
notamment dans le champ de la paralysie cérébrale, reprenant notamment les 
mécanismes à l’origine de cette atteinte dont nous détaillons certains ci-après 
(Seddon et Khan, 2003 ; Proesmans, 2016 ; Boel et coll., 2019 ; Marpole et 
coll., 2020) :
•  une atteinte de la dynamique respiratoire que ce soit en raison d’apnées 
centrales, d’une obstruction des voies aériennes supérieures, d’une toux ineffi­
cace, d’une faiblesse et une mauvaise coordination des muscles respiratoires ;
•  une atteinte parenchymateuse pulmonaire en rapport avec des inhalations 
répétées (en lien avec la dysphagie, le reflux gastro-œsophagien, l’hypersaliva­
tion), des infections récurrentes, une hyperréactivité bronchique, un asthme ;



Polyhandicap

290

•  un volume pulmonaire diminué notamment en rapport avec une cyphoscoliose ;
•  des facteurs associés comme la présence d’une bronchodysplasie pulmonaire 
chez les anciens prématurés, un asthme, des traitements ayant un effet sur les 
sécrétions ou la dynamique ventilatoire (notamment les benzodiazépines).

Symptômes respiratoires

Dans leur étude portant sur 551 enfants et jeunes adultes de moins de 26 ans 
atteints de paralysie cérébrale, Blackmore et coll. ont rapporté parmi les 
155 patients ayant un score GMFCS à IV ou V, la présence d’une toux chro­
nique chez 66 %, un encombrement chronique chez 37 %, la présence de 
sibilants chroniques chez 22 %, de ronflements chez 44 %, un asthme chez 
19 %. Ces mêmes patients présentaient de plus des symptômes respiratoires 
au cours de la prise des repas pour 74 % d’entre eux à type de voix enrouée 
pour 37 %, toux pour 55 %, étouffement chez 49 %, tout en prenant en compte 
que 34 % des patients étaient alimentés au moins en partie par voie entérale. 
Toujours dans cette population de 155 patients, 60 % avaient un reflux gastro-
œsophagien, 59 % une épilepsie, 36 % présentaient des fausses routes salivaires, 
40 % avaient une scoliose (Blackmore et coll., 2016b). Ils ont ensuite étudié les 
facteurs de risque d’hospitalisation (données disponibles pour 470 patients dont 
130 avec un score GMFCS à IV ou V) et de recevoir une antibiothérapie à plus 
de 2 reprises dans l’année (données disponibles pour 471 patients dont 129 avec 
un score GMFCS à IV ou V) dans cette population. Parmi les patients avec score 
GMFCS IV ou V, 23 % d’entre eux avaient été hospitalisés et 23 % ayant reçu à 
plusieurs reprises une antibiothérapie pour cause respiratoire. Les patients avec 
score GMFCS à IV ou V avaient un risque accru d’hospitalisation s’ils avaient 
par ailleurs une adaptation des textures de leur alimentation et/ou une alimen­
tation entérale. Seule la modification de texture ressortait comme facteur de 
risque d’’antibiothérapie (Blackmore et coll., 2016a). Les auteurs retenaient 
ainsi la présence des troubles oro-moteurs comme facteur de risque principal 
dans la survenue d’épisodes respiratoires sévères, a fortiori dans la population des 
enfants avec l’atteinte motrice la plus sévère.

L’évaluation de la fonction respiratoire reste difficile chez les patients polyhan­
dicapés. En effet, leur participation aux épreuves fonctionnelles respiratoires 
n’est la plupart du temps pas possible, alors que celles-ci permettent d’appré­
cier au mieux la fonction respiratoire. Il ne sera bien souvent possible que 
d’évaluer de façon indirecte cette atteinte, par l’étude de son retentissement 
en terme d’atteinte obstructive (capnographie, polysomnographie), ou de 
retentissement sur le parenchyme pulmonaire (imagerie, oxymétrie) (Fayoux 
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Scoliose et atteinte respiratoire

Parmi les facteurs impliqués dans l’atteinte respiratoire, nous commence­
rons par détailler les éléments en rapport avec la présence d’une déforma­
tion thoracique liée à la scoliose. Celle-ci, en lien avec les troubles du tonus 
inhérents au polyhandicap (voir chapitre « Troubles de la motricité et autres 
comorbidités motrices »), s’installe progressivement, souvent autour de l’âge 
de 5‑6 ans, et s’aggrave avec la croissance staturale notamment, avec la pré­
sence d’une scoliose notée chez 50 à 75 % des patients en fin de puberté (Sato, 
2020). Quand cette scoliose démarre progressivement, les déformations de la 
paroi thoracique qu’elle engendre s’accompagnent également d’un trouble 
du développement pulmonaire et plus précisément d’un trouble du nombre 
d’alvéoles pulmonaires. Il en résulte une diminution du volume pulmonaire 
mais également du fait de la rotation et de la déformation thoracique, une 
altération de la compliance thoracique, une altération du fonctionnement 
des muscles respiratoires dont les insertions et les courses sont nécessairement 
modifiées, notamment le diaphragme. Il en résulte un syndrome restrictif 
mais également des troubles de la ventilation/perfusion, pouvant aboutir à 
une hypoventilation alvéolaire, et de fait une hypoxémie et une hypercapnie 
qui à long terme peuvent évoluer vers une hypertension artérielle pulmo­
naire avec retentissement sur la fonction cardiaque (Proesmans, 2016 ; Boel 
et coll., 2019). Notons également qu’au-delà de la déformation en rotation 
liée à la scoliose, l’absence d’acquisition de la station assise autonome chez 
les enfants polyhandicapés, est associée à une absence de co-contraction des 
muscles paraspinaux et abdominaux, entraînant un effondrement en cyphose, 
qui perturbe également la dynamique thoracique et participe de l’atteinte 
respiratoire (Marpole et coll., 2020). S’agissant de la mesure de la déforma­
tion thoracique et du lien avec le volume pulmonaire, peu d’études à notre 
connaissance ont étudié cet aspect, on citera cependant l’étude de Horimoto 
et coll. (2011) qui s’est intéressée à la faisabilité d’une méthode de mesure 
des dimensions thoraciques dans une population de 30 adultes avec Severe 
and Multiple Intellectual Disability (SMID) ayant eu un scanner thoracique 
pour explorer une pneumopathie. Cette étude a montré la bonne reproduc­
tibilité de 2 protocoles de mesure en inter et intra-juges (Horimoto et coll., 
2011), qui pourraient permettre à l’avenir d’envisager ce type d’évaluation 
de la déformation thoracique chez des patients polyhandicapés scoliotiques, 
devant faire l’objet d’études futures.

Concernant le suivi et le traitement des scolioses dans le champ du polyhan­
dicap, la question de l’intérêt du port des corsets de maintien anti-scoliose fait 
débat dans cette population, notamment en termes d’objectifs fixés lors de la 
mise en place de cet appareillage. Si un effet positif en termes de stabilité de 
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la position assise permettant de favoriser la motricité des membres supérieurs 
est rapporté, l’effet sur l’évolution de la déformation scoliotique elle-même 
est moins connue, avec des données moins robustes (Terjesen et coll., 2000 ; 
Cloake et Gardner, 2016 ; Sato, 2020). Une chirurgie de correction de la 
scoliose, dont différentes techniques existent et qui ne sont pas l’objet de ce 
chapitre, est proposée habituellement pour des scolioses avec un angle de 
Cobb de plus de 50° (Cloake et Gardner, 2016).

Une revue de la littérature s’est intéressée à la question de la chirurgie de la 
scoliose dans la population des enfants avec tétraparésie spastique (Legg et 
coll., 2014). Les auteurs ont retenu 10 études de séries de cas (comportant 
plus de 20 cas par série) rapportant les bénéfices et complications de la chirur­
gie, une cohorte prospective et 3 cohortes rétrospectives étudiant les facteurs 
prédictifs des effets de la chirurgie, c’est-à-dire des données de faible niveau 
de preuve globalement. Les bénéfices rapportés de la chirurgie, évalués par 
les aidants professionnels ou familiaux, donnaient des taux de satisfaction de 
plus de 80 % et une amélioration de la qualité de vie en lien avec l’état de 
santé évaluée par les aidants, à 2 ans de la chirurgie, avec cependant un biais 
méthodologique notable dans cette évaluation dans la mesure où le question­
naire d’évaluation de la qualité de vie en pré-chirurgie était passé de façon 
rétrospective (et après la chirurgie) (le questionnaire pré- et post-chirurgie 
ont été passés tous les 2 ans à 2 ans post-chirurgie). Concernant la survenue 
de complications, elles étaient rapportées avec une prévalence très hétéro­
gène, de 10 à plus de 70 % des cas, avec une mortalité autour de 5 % (en 
excluant l’étude la plus ancienne datant de 1998). Les complications respira­
toires autour de la chirurgie survenaient dans 27 à 57 % des cas, comprenant 
des infections pulmonaires, atélectasies et pneumothorax. De plus, des com­
plications infectieuses en lien avec le matériel ou la nécessité de ré-intervenir 
étaient rapportées. Une cyphose thoracique évoluée en pré-opératoire était 
associée à un risque plus important de décès, la malnutrition pré-opératoire 
exposait à une durée d’intubation et d’hospitalisation plus prolongées (Legg et 
coll., 2014). Les données concernant les complications associées à la chirurgie 
de scoliose ont pu être analysées (Cognetti et coll., 2017) à partir d’un registre 
international déclaratif des complications péri-opératoires des scolioses, dans 
lequel entre 2004 et 2015, un total de 1 385 cas de complications (compre­
nant 601 complications chez des patients avec paralysie cérébrale) ont été 
déclarées pour 29 019 interventions de scoliose sur atteinte neurologique, soit 
un taux de complication de 6,3 %. Ce taux a diminué de près de 10 % sur la 
période 2012‑2015 comparativement à 2004‑2007, essentiellement en rap­
port avec la diminution des infections du site opératoire, mais également à un 
moindre degré des complications respiratoires et complications liées au maté­
riel implanté. Le biais principal de cette étude (Cognetti et coll., 2017) résulte 



Polyhandicap

294

du caractère déclaratif des complications, qui se fait de plus annuellement avec 
par conséquent un risque d’omission de certaines complications notamment 
à plus long terme. Ces auteurs évoquaient dans la diminution des complica­
tions respiratoires une meilleure préparation des patients. Une étude récente 
réalisée en Finlande à partir des données de registres de santé nationaux et 
portant sur 474 enfants avec paralysie cérébrale et une scoliose codée dans le 
registre, a permis de comparer l’évolution de 236 enfants non opérés versus 
238 enfants opérés entre 1996 et 2021 (Ahonen et coll., 2023). La mortalité 
était significativement plus élevée dans le groupe non opéré (16 %) que dans 
le groupe opéré (12 %) (p = 0,047). Les causes de décès étaient respiratoires 
pour 76,3 % des patients non opérés contre 37,9 % chez les patients opérés, et 
neurologiques pour 15,8 % des patients non opérés versus 44,8 % des patients 
opérés (p = 0,009), notamment en raison de lésions d’anoxie cérébrale attri­
buées entre autres à une pneumopathie d’inhalation. Les auteurs ne notaient 
pas de diminution d’incidence des pneumopathies suite à la chirurgie, et par 
ailleurs en dehors d’une prévalence d’asthme plus importante dans le groupe 
non opéré (24,6 % versus 20,2 %) il n’était pas relevé de différence significa­
tive en termes de morbidité respiratoire pré-opératoire entre les deux groupes. 
Notons enfin que le statut GMFCS de ces patients n’était pas précisé, et il 
n’y avait pas non plus d’informations concernant les raisons de la non inter­
vention dans le groupe non opéré, même si par ailleurs il n’était pas noté 
de différence significative notamment sur le plan nutritionnel ou en termes 
d’épilepsie entre les deux groupes en pré-opératoire (Ahonen et coll., 2023). 
On retient de ces données que la chirurgie de scoliose est associée à une dimi­
nution de la mortalité, notamment de cause respiratoire, chez les patients 
avec paralysie cérébrale.

Une autre équipe s’est intéressée à l’identification des facteurs de risque 
d’intubation prolongée (au-delà de 3 jours) chez les patients avec paralysie 
cérébrale et un score GMFCS à IV ou V, opérés de scoliose entre 2008 et 
2016 (LaValva et coll., 2020) : 217 patients étaient inclus, puis 107 exclus 
de l’analyse car extubés à 1 ou 2  jours post-opératoire. L’analyse a ainsi 
comparé les données concernant 52  patients extubés le jour de l’inter­
vention et 58 patients extubés à partir du 3e jour post-opératoire. L’âge 
moyen était de 14 ans, et la courbure principale moyenne avant chirurgie 
était de 80±24°. La comparaison des 2 groupes permettait d’identifier en 
analyse multivariée comme facteurs prédictifs d’une intubation prolon­
gée, la présence d’antécédents pré-opératoires de pneumonie, un poids 
de moins de 37 kg avant la chirurgie, un faible score d’interaction sociale 
et de communication évalué en pré-opératoire par les proches aidants, et 
enfin des pertes sanguines de plus de 3 000 ml en per-opératoire (LaValva 
et coll., 2020).
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Compte tenu du taux de complications important rapporté, l’évaluation et 
la préparation des patients en pré-opératoire sont majeures, et des équipes 
ont rapporté leur protocole de préparation, bien qu’il n’existe pas de don­
nées de haut niveau de preuve pour valider ces pratiques. Cependant, la 
majorité s’accordent sur l’importance de s’assurer d’un bon état nutrition­
nel et l’absence de carence martiale (fer) (Warner, 2019 ; Antolovich et 
coll., 2022), de vérifier la présence de troubles de déglutition et tenter de 
les limiter de même que l’hypersalivation, de vérifier l’état osseux, d’éva­
luer l’état neurologique notamment en termes d’épilepsie et de trouble du 
tonus, et d’évaluer l’état respiratoire des patients. S’agissant de la prépara­
tion respiratoire, il a été montré dans une population de 13  enfants avec 
scoliose neuromusculaire (mais seulement 4 avaient une paralysie cérébrale, 
les autres ayant une pathologie neuromusculaire ou osseuse à l’origine de la 
scoliose) que la mise en place d’une ventilation non invasive et d’une aide à 
la toux en pré-opératoire, s’accompagnait en post-opératoire de l’absence de 
complication respiratoire (Khirani et coll., 2014). Cette étude est citée dans 
les protocoles de préparation, notamment ventilatoire, de pré-chirurgie de 
scoliose. Soulignons cependant le peu de données pour la population avec 
paralysie cérébrale et a fortiori polyhandicapée dans la mesure où dans l’étude 
de Khirani et coll. (2014) les patients devaient être en mesure d’accepter 
la mise en œuvre de l’aide ventilatoire (la non-acceptation étant un cri­
tère d’exclusion de l’étude). Notons enfin que les équipes mettant en place 
ce type de protocole de préparation chirurgicale, évoquaient également la 
place des parents dans ces processus décisionnels complexes (Warner, 2019 ; 
Antolovich et coll., 2022).

On retient de ces données la nécessité de mener des études permettant d’une 
part de valider l’efficacité de la chirurgie de scoliose (éventuellement en 
distinguant les différentes de techniques) sur l’une des complications qu’elle 
doit permettre de prévenir à savoir l’atteinte respiratoire, mais également en 
évaluer les complications associées et les mesures préventives mises en œuvre 
pour diminuer ces complications.

Le bavage : un facteur de risque d’inhalations répétées

Le bavage est fréquent dans la population polyhandicapée, il peut être anté­
rieur (par la bouche) et/ou postérieur via le larynx et dans ce cas il est moins 
visible mais peut occasionner des inhalations répétées salivaires. Le bavage a 
notamment été étudié dans une population de 385 enfants âgés de 8 à 14 ans 
avec paralysie cérébrale dont 124 avaient un score GMFCS à IV ou V. Dans 
leur population, le bavage était noté chez 62,3 % des enfants ayant un score 
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GMFCS à IV avec tétraparésie et 80 % des enfants ayant un score GMFCS 
à V avec tétraparésie. Les facteurs associés à la présence d’un bavage dans 
leur étude étaient la présence d’une épilepsie, d’une déficience intellectuelle, 
d’une atteinte non spastique (dyskinétique ou ataxique), d’une tétraparé­
sie, d’un score GMFCS à IV ou V, de difficultés alimentaires, l’absence de 
tenue de tête, l’absence de fermeture des lèvres, l’absence de langage (Reid 
et coll., 2012).

Devant la présence d’un bavage, il sera important de vérifier qu’il ne s’agit 
pas d’une hypersalivation iatrogène, induite notamment par des médicaments 
comme les benzodiazépines ou certains neuroleptiques. Des troubles dentaires 
et la présence d’un reflux gastro-œsophagien seront également recherchés 
(Boel et coll., 2019 ; Marpole et coll., 2020). En l’absence d’iatrogénie, 
le bavage résulte d’une difficulté à déglutir la salive et est donc en rapport 
avec la présence d’une dysphagie. Il a en effet été montré que le flux sali­
vaire (la production salivaire) n’est pas modifié chez les enfants avec paralysie 
cérébrale (Erasmus et coll., 2009).

S’agissant du lien entre bavage et risque d’inhalation, une étude a été réalisée 
auprès de 63 enfants avec paralysie cérébrale et score GMFCS à IV ou V, âgés 
de 14 mois à 16 ans (exclusion des patients ayant eu une fundoplicature, avec 
scoliose et bronchodysplasie), et comparés à 20 adultes volontaires sains âgés 
de 19 à 29 ans. Il était réalisé chez ces patients un salivagramme c’est-à-dire 
l’ingestion de salive radiomarquée, afin de suivre sa localisation dans le temps 
et détecter une éventuelle inhalation pulmonaire. Les auteurs détectaient 
ainsi 56 % d’inhalation pulmonaire salivaire chez les patients, et aucune chez 
les volontaires sains (Baikie et coll., 2009).

La sévérité du bavage peut être évaluée soit à l’aide de mesures quanti­
tatives telles que le flux salivaire (poids de salive produite sur un temps 
donné) ou le quotient de bavage (nombre d’épisodes de bavage observés 
toutes les 15 secondes pendant 15 minutes, soit sur 60 phases d’observa­
tion) (Dias et coll., 2016), mais des outils d’évaluation subjective ont éga­
lement été développés telle l’échelle d’impact du bavage ou Drooling Impact 
Scale (DIS). Cette échelle remplie par les parents ou aidants proches ren­
seigne sur l’impact du bavage sur la dernière semaine, et il est demandé aux 
proches de renseigner sur une échelle continue de 0 à 10, dix items autour 
du bavage et de son retentissement dans le quotidien de l’enfant. Cette 
échelle a été validée auprès de 80 enfants âgés de 3 ans et demi à 18 ans 
avec paralysie cérébrale de sévérité variée dont certains avaient une défi­
cience intellectuelle et/ou étaient non verbaux. Ainsi, cette échelle peut 
être utilisée pour l’évaluation d’interventions thérapeutiques sur le bavage 
(Reid et coll., 2010).
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Des mesures comportementales et thérapies oromotrices sont habituellement 
mises en œuvre chez les patients présentant un bavage. Une revue récente de 
la littérature a évalué l’impact des mesures comportementales sur le bavage 
dans la population des enfants avec trouble neurodéveloppemental, utilisant 
le renforcement positif, l’incitation, l’extinction progressive, l’autogestion, 
retrouvant des effets positifs des interventions mais avec un faible niveau de 
preuve des études (McInerney et coll., 2019). S’agissant des thérapies oro­
motrices, des effets positifs sont également rapportés, avec un faible niveau de 
preuve (Khajuria et coll., 2020).

Concernant la prise en soins du bavage, des traitements médicamenteux sont 
proposés, avec un effet anticholinergique, dont le glycopyrronium bromide, 
les patchs de scopolamine (hyoscine), ou l’atropine sublinguale. S’agissant des 
patchs de hyoscine/scopolamine, leur utilisation est largement répandue pour 
traiter le bavage avec un effet qui peut durer dans le temps (Talmi et coll., 
1990), cependant des effets indésirables sont rapportés, tels qu’une obstruc­
tion nasale, une sécheresse buccale, une constipation en rapport avec l’effet 
anticholinergique. Il est également observé une mydriase peu réactive qui est 
un effet secondaire qu’il est important de connaître afin d’éviter de multiplier 
des examens inutiles (recherche d’hypertension intracrânienne) en urgence 
dans ce contexte. À cette mydriase est en fait associée une cycloplégie qui 
limite alors les capacités d’accomodation visuelle et peut nécessiter la mise 
en place d’une correction visuelle adaptée (Saeed et coll., 2007). Le glycopyr­
ronium bromide et les patchs de scopolamine ont été récemment comparés 
dans un essai randomisé contrôlé en simple aveugle, auprès de 85 enfants âgés 
de 3 à 14 ans, dont l’état neurologique était stable, 47 recevant des patchs de 
scopolamine et 38 le glycopyrronium sans différence significative à l’état basal 
entre les 2 groupes. L’évaluation à 4 semaines de traitement ne montrait pas 
de différence significative sur l’échelle DIS entre les 2 groupes, mais il était 
par contre noté une différence significative pour les 2 groupes par rapport au 
score DIS avant traitement, et cet effet se maintenait à 12 semaines de traite­
ment. Des effets secondaires étaient rapportés dans les 2 groupes (46,8 % dans 
le groupe patch et 63,2 % dans le groupe glycopyrronium) à type de constipa­
tion, sécheresse des sécrétions orales et respiratoires, éruption cutanée et de 
façon notable, dans le groupe patch, le traitement était arrêté pour 21 patients 
(45 %) en raison de la survenue d’effets indésirables, contre 7 (18 %) dans le 
groupe glycopyrronium (Parr et coll., 2018). En raison d’une meilleure tolé­
rance avec une efficacité comparable, les auteurs recommandaient d’utiliser 
prioritairement le glycopyrronium dans le traitement médicamenteux du 
bavage. En France, cette molécule n’est actuellement accessible qu’en usage 
hospitalier, des démarches sont néanmoins en cours et il a obtenu l’auto­
risation de mise sur le marché en 2018. Concernant l’atropine en sublinguale, 
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il existe peu de données robustes en faveur de son utilisation. Cependant, une 
étude prospective a été menée auprès de 11 enfants âgés de 5 à 18 ans avec 
atteinte neurologique fixée (6 avec paralysie cérébrale, 3 avec un syndrome 
d’Angelman) et un bavage pour lequel ils avaient déjà reçu préalablement un 
autre traitement. Les patients de l’étude avaient majoritairement une défi­
cience intellectuelle (n = 8) et une épilepsie (n = 9). Les auteurs montraient 
une diminution du score à l’échelle visuelle analogique évaluant le bavage par 
les aidants proches mais aussi de la mesure du flux salivaire entre la phase pré-
traitement, et les phases de traitement avec un effet dose dépendant. Les prin­
cipaux effets secondaires rapportés étaient la sécheresse buccale, des troubles 
mictionnels et une constipation (Norderyd et coll., 2017). D’autres équipes 
ont rapporté l’usage de l’atropine sublinguale avec une certaine efficacité, 
en rapportant également de façon rétrospective les pratiques de prescription 
dans cette indication ; cependant, des études à plus haut niveau de preuve 
restent nécessaires à ce jour (Azapağası et coll., 2020 ; Petkus et coll., 2023).

Le traitement par injections de toxine botulique dans les glandes salivaires a 
été plus largement étudié dans la population des enfants avec paralysie céré­
brale et bavage avec une efficacité notée en termes de fréquence et inten­
sité du bavage mais aussi sur le plan des interactions sociales. Environ 20 % 
d’effets indésirables étaient rapportés, le plus sévère étant l’aggravation ou la 
survenue d’une dysphagie (Khajuria et coll., 2020). Concernant l’impact sur 
la morbidité respiratoire, nous citerons une étude prospective réalisée auprès 
de 15  enfants âgés de 3 à 14 ans à l’inclusion et suivis sur une période de 
3 ans et demi, dont 11 avaient une paralysie cérébrale avec un score GMFCS 
à IV ou V, et 4 patients étaient porteurs de syndromes génétiques rares avec 
déficience intellectuelle. Parmi ces patients, 12 avaient un bavage à prédomi­
nance postérieure mais seuls 2 avaient en pré-traitement une atteinte respi­
ratoire sévère, qui n’était pas améliorée par le traitement. Pour les 10 autres 
patients, il était décrit autant voire moins d’hospitalisation de cause respi­
ratoire après traitement, et les auteurs concluaient donc à un effet poten­
tiel sur la fonction respiratoire des patients du traitement par injections de 
toxine botulique, ce qui reste néanmoins à démontrer à un plus haut niveau 
de preuve (Gubbay et Marie Blackmore, 2019).

Des traitements chirurgicaux de type ablation des glandes sous-maxillaires, 
de déplacement du canal sous-maxillaire ou ligature des canaux sous-
maxillaires sont également possibles. Un essai randomisé a récemment com­
paré l’efficacité de la ligature chirurgicale des canaux sous-maxillaires à des 
injections répétées de toxine botulique auprès de 53 enfants de plus de 8 ans 
avec trouble du neurodéveloppement et bavage sévère ayant résisté au trai­
tement médicamenteux de première ligne (Bekkers et coll., 2019). Vingt-six 
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périnatales, d’escarres, de reflux gastro-œsophagien étaient des facteurs de 
risque indépendants de développer une infection pulmonaire sévère (Kuo et 
coll., 2020). Ces données sont bien évidemment en accord avec celles de 
Blackmore et coll. ayant évalué les facteurs prédictifs d’une hospitalisation 
et/ou d’un passage aux urgences pour motif respiratoire, citées précédemment 
(Blackmore et coll., 2018 et 2020). S’agissant de l’évaluation et de la prise 
en soins de la dysphagie et du reflux gastro-œsophagien, nous renverrons le 
lecteur au chapitre « Troubles de l’alimentation, de la nutrition et de la diges­
tion » de cette expertise. Une équipe s’est également intéressée à la valeur 
pronostique en termes de risque d’inhalation d’un biomarqueur sérique, la 
glycoprotéine KL-6 : dans une étude portant sur 66 enfants avec SMID pour 
lesquels la présence ou l’absence d’inhalation était déterminée par vidéo-
fluoroscopie, les auteurs trouvaient des taux plus élevés de cette protéine 
KL-6 chez les patients présentant des inhalations (Wakamoto et coll., 2015) ; 
cependant à notre connaissance, ce marqueur n’a pas été rapporté depuis par 
d’autres équipes.

Par ailleurs, concernant l’écologie bactérienne, et le portage chronique de bac­
téries pathogènes sur le plan respiratoire, des données contradictoires existent 
concernant les patients avec paralysie cérébrale. Une étude rétrospective a 
été menée sur les données de 69 enfants avec paralysie cérébrale hospitalisés 
pour pneumonie entre 1997 et 2012 et ayant eu au moins un prélèvement 
respiratoire (crachat, prélèvement bronchique ou trachéal ou pharyngé) pour 
culture bactérienne (Gerdung et coll., 2016). La présence de Pseudomonas 
aeruginosa était rapportée sur au moins un prélèvement de 31 patients (45 %), 
et par ailleurs d’autres bacilles gram négatifs étaient retrouvés chez 12 autres 
patients (Klebsiella pneumoniae, Haemophilus, Stenotrophomonas). Il n’était 
pas trouvé de différence significative entre les porteurs ou non de ces bacté­
ries pathogènes, mais une tendance se dégageait vers des enfants ayant une 
atteinte motrice plus sévère, une fundoplicature, une scoliose ; les patients 
porteurs de ces bactéries étaient par contre plus fréquemment hospitalisés 
notamment en soins intensifs, nécessitaient plus fréquemment une intubation 
et avaient plus fréquemment une pleurésie associée (Gerdung et coll., 2016). 
Des données prospectives rapportent également un portage de Pseudomonas 
aeruginosa ou Klebsielle chez 89 % des enfants avec paralysie cérébrale hos­
pitalisés en soins intensifs et ventilés pour au moins 4  jours (Thorburn et 
coll., 2009). A contrario, une autre étude rétrospective portait sur les données 
recueillies en 2017 chez des d’enfants avec atteinte neuromusculaire dont 34 
avaient une paralysie cérébrale avec un score GMFCS à IV ou V et ayant 
eu au moins un prélèvement respiratoire pour étude bactériologique sur la 
période. Dans cette série, la présence de Pseudomonas aeruginosa n’était rap­
portée que pour 18 % des patients, et fréquemment associée à la présence 
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d’autres bactéries pathogènes (Gregson et coll., 2021). Enfin, une large étude 
prospective portant sur 280 enfants avec atteinte neurologique sous-jacente et 
comparés à 934 enfants ayant une pathologie chronique non neurologique, et 
1 144 enfants n’ayant pas de pathologie chronique, tous hospitalisés pour une 
pneumopathie communautaire, a étudié la fréquence des pathogènes retrouvés 
à l’origine de ces épisodes respiratoires. Un pathogène était moins fréquem­
ment identifié chez les patients avec atteinte neurologique. Ccependant, les 
atteintes neurologiques étaient très variables (épilepsie, paralysie cérébrale, 
syndromes génétiques) dans cette série et la notion de sévérité de l’atteinte 
motrice n’était pas documentée. Par ailleurs, les pathogènes documentés 
étaient majoritairement des virus (Millman et coll., 2016). Chez l’adulte, 
des données concernant la colonisation digestive aux entérobactéries résis­
tantes aux béta-lactamases ont été étudiées dans un groupe de 146 patients 
(4‑77 ans, âge médian 37 ans) présentant un SMID. Les auteurs rapportaient 
la présence de ces bactéries chez 31 % des patients, et identifiaient comme 
facteurs de risque de cette colonisation la sévérité de l’atteinte neurologique, 
la présence d’une trachéotomie, d’une nutrition entérale et d’une antibiothé­
rapie dans les 3 mois précédents (Takano et coll., 2018). On retient donc de 
ces données que l’écologie bactérienne, et les profils de pharmaco-résistance 
des patients polyhandicapés, que ce soit à l’âge pédiatrique ou chez l’adulte, 
est insuffisamment documentée et les facteurs associés à cette écologie (lieu 
de vie, traitements associés, microbiotes, comorbidités, etc.) méritent d’être 
spécifiquement étudiés.

Concernant le traitement des épisodes infectieux respiratoires, une anti­
biothérapie adaptée si possible à l’agent infectieux identifié le cas échéant 
doit être conduite, et bien que les patients ne répondent pas forcément à la 
définition de la bronchiectasie on pourra cependant s’inspirer des recom­
mandations de prise en charge qui s’y appliquent et prescrire en première 
intention une association amoxicilline-acide clavulanique, et en y associant 
des mesures de désencombrement respiratoire par drainage bronchique si 
besoin. Le recours aux corticoïdes oraux ou inhalés de même qu’aux bron­
chodilatateurs en systématique n’a pas fait la preuve de son efficacité dans 
cette situation de bronchectasie. En cas de primo-infection par Pseudomonas 
aeruginosa, une éradication de cette bactérie est proposée, par antibiothéra­
pie inhalée (tobramycine ou colistine) durant 3 mois associée à une antibio­
thérapie orale (ciprofloxacine) ou intraveineuse (bêta-lactamine) (Epaud et 
Lustremant, 2021). Concernant la prise en soins en aigu, une étude rétros­
pective sur 3 ans a été menée auprès de 3 771 enfants hospitalisés pour une 
pneumonie dans le contexte d’une pathologie chronique complexe dont 
861 enfants avec atteinte neuromusculaire, 134 avec une maladie métabo­
lique et 1 043 avec une atteinte « congénitale » ou génétique autre, et dont 
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639 avaient au moins deux atteintes chroniques complexes. Ces patients 
avaient une prise en soins différente des enfants sans pathologie chro­
nique complexe  : l’antibiothérapie administrée ciblait préférentiellement 
le Staphylocoque aureus méthicilline-résistant ou le Pseudomonas aeruginosa 
ou les anaérobies. L’escalade thérapeutique antibiotique était plus fréquente 
chez ces patients dont par ailleurs l’hospitalisation était plus prolongée 
(Leyenaar et coll., 2014).

S’agissant de la prévention des épisodes infectieux récidivant, il n’existe à 
ce jour pas de données propres à la population des personnes polyhandi­
capées. Si on se réfère aux recommandations relatives aux patients ayant 
des bronchectasies48, la corticothérapie inhalée en dehors d’un asthme asso­
cié, de même que les bronchodilatateurs ne seront pas recommandés sys­
tématiquement. En cas d’exacerbations infectieuses répétées (plus de 3 par 
an), une antibiothérapie chronique pourra être proposée, par voie inhalée 
en cas de colonisation à Pseudomonas aeruginosa, en alternant tous les 10 à 
15 jours 2 à 3 antibiotiques par voie orale à large spectre, ou en administrant 
de l’amoxicilline de façon continue. Cependant, cette attitude n’est validée 
par aucune étude scientifique, dans la bronchectasie de l’enfant et a fortiori 
chez l’enfant polyhandicapé. La prescription de macrolides dont l’azithromy­
cine peut également être envisagée avec des effets supposés antimicrobiens 
et anti-inflammatoires, et dont l’efficacité est démontrée chez l’adulte avec 
bronchectasie. Enfin, la vaccination annuelle contre la grippe et la vacci­
nation anti-pneumococcique sont recommandées (Epaud et Lustremant, 
2021). S’agissant de l’antibiothérapie chronique, une équipe a récemment 
tenté de faire une méta-analyse sur cette indication chez les enfants avec 
atteinte neurologique, mais aucune étude de niveau de preuve suffisant n’a 
pu être retenue dans cette méta-analyse (Sanner et coll., 2023). Les auteurs 
avaient initialement sélectionné 6  études, dont 2 en cours et portant sur 
l’intérêt de l’azithromycine au long cours dans cette population (Sanner 
et coll., 2023). On retient donc que s’il existe des recommandations sur la 
prise en soins des enfants avec bronchectasies, d’une part celles-ci reposent 
en grande partie sur des avis d’experts et par ailleurs même si les patients 
polyhandicapés présentent des symptômes qui peuvent faire évoquer une 
bronchectasie dans un certain nombre de cas, la prévalence de cette patho­
logie mériterait d’être plus spécifiquement évaluée dans cette population, 
chez l’enfant comme l’adulte.

48.  Les bronchectasies sont dé�nies par une dilatation permanente du calibre des bronches au 
scanner thoracique, liée à une désorganisation des structures musculaires, élastiques et carti-
lagineuses de leurs parois, et dont le diagnostic est évoqué devant une toux productive durant 
plus de 4 semaines, des bronchites et/ou pneumonies récurrentes, des signes d’insuf�sance 
respiratoire chronique.
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Lutte contre l’encombrement chronique  
et la toux inefficace

La prévention des infections pulmonaires récidivantes passe également 
par le désencombrement bronchique, comme cela est recommandé dans la 
bronchectasie (Epaud et Lustremant, 2021), et la toux est un des moyens de 
lutter contre l’encombrement. Cependant chez les patients polyhandicapés, 
d’une part en lien avec la faiblesse musculaire, mais aussi les troubles de la 
coordination motrice, la toux peut être altérée.

S’agissant de l’efficacité de la kinésithérapie sur l’atteinte respiratoire, une 
méta-analyse a été conduite récemment chez l’enfant avec paralysie cérébrale, 
montrant un effet positif des différentes techniques évaluées sur la fonction 
respiratoire. Cependant, la population étudiée avait un score GMFCS à 
IV au maximum et de plus les critères d’inclusion des études comprenaient 
l’évaluation de l’efficacité sur une spirométrie, ce qui n’est pas faisable chez 
la grande majorité des enfants polyhandicapés (Rutka et coll., 2021). Bien 
qu’elles n’évaluent pas spécifiquement une technique de désencombrement, 
des données indirectes existent cependant en faveur de l’importance de la 
kinésithérapie et de l’aide au désencombrement. Ainsi en Angleterre, une 
équipe mobile de kinésithérapeutes a été mise en place en 2010 dans la région 
de Nottingham à destination des enfants avec atteinte neurologique sévère, 
et propose des interventions de désencombrement et d’évaluation clinique 
d’une part à la phase aiguë d’infections, mais également des séances d’éduca­
tion thérapeutique à destination des aidants familiaux ou professionnels, dans 
l’objectif de réduire les hospitalisations de cause respiratoire dans cette popu­
lation. Lors des visites à domicile, le kinésithérapeute peut ainsi d’une part 
évaluer la situation clinique de l’enfant, proposer des techniques de désen­
combrement manuelles adaptées, des nébulisations, mais aussi des séances 
d’insufflation/exsufflation mécanique, d’oscillation thoracique à haute fré­
quence, d’aspirations oro- ou naso-pharyngées associées si besoin à des pré­
lèvements microbiologiques. Le kinésithérapeute peut si nécessaire prescrire 
des bronchodilatateurs, des antibiotiques, des agents anti-inflammatoires 
et peut si nécessaire demander l’avis d’un pédiatre. En 2020, 120 jeunes de 
moins de 25 ans étaient suivis par ce service et deux études d’évaluation de 
son efficacité sur la prévention des admissions hospitalières ont été conduites 
(Wolff et coll., 2015 ; Smith et coll., 2022). La dernière évaluation menée sur 
l’année 2019‑2020 rapportait que 182 hospitalisations avaient été évitées par 
le recours à ce service et que les utilisateurs du service étaient très satisfaits 
(Smith et coll., 2022). Bien que ne portant pas sur une technique particulière 
ni une stratégie donnée, on retient de ces données, l’intérêt d’une organisa­
tion des soins, associée à des pratiques d’éducation thérapeutique des aidants 
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atteinte neurodégénérative pour 4), et des données sur les modalités d’utilisation 
étaient disponibles pour 26 d’entre eux (et pour 47 enfants avec une atteinte 
neuromusculaire). Les patients avec atteinte centrale avaient eu la mise en 
place de cet appareil plus tardivement que les patients atteints de pathologies 
neuromusculaires, avaient plus fréquemment un appareil de pression positive 
continue (PPC) et en revanche moins de ventilation mécanique au long cours. 
L’appareil avait rarement (n = 2) été mis en place de façon préventive pour 
lutter contre l’encombrement respiratoire (contrairement aux patients atteints 
de pathologies neuromusculaires) (Hov et coll., 2021).

Notons cependant que du fait de la pression négative générée lors de la phase 
expiratoire, il existe un risque de fermeture des voies aériennes supérieures en 
cas de laryngo-trachéomalacie, et d’autres appareils utilisant l’effet Venturi 
pour accélérer le flux expiratoire ont été développés qui évitent ainsi le 
collapsus des voies aériennes. Cet appareil d’accélération du flux expiratoire 
à effet Venturi a été évalué dans une étude prospective observationnelle sur 
18 mois auprès de 8 enfants de plus de 2 ans présentant un polyhandicap, en 
dehors de toute exacerbation respiratoire mais chez des enfants présentant 
plus de 3 exacerbations par an dont au moins une dans les 6 derniers mois et 
pour lesquels une technique instrumentale d’aide au désencombrement avait 
déjà été testée. Les auteurs rapportaient une diminution au cours du temps 
de la fréquence et durée des hospitalisations, du nombre de consultations 
médicales et du nombre de jours d’antibiothérapie par période de 6 mois. Ils 
ne relevaient pas d’effet indésirable (Garuti et coll., 2016). Des effets simi­
laires ont été ensuite rapportés dans une autre étude observationnelle portant 
sur 11 enfants avec également un taux de satisfaction élevé des aidants dans 
l’utilisation de l’appareil (Bertelli et coll., 2019).

Le percussionnaire (Intrapulmonary Percussive Ventilation, IPV) génère un flux 
variable de pression positive à haute fréquence, engendrant une vibration 
intra-pulmonaire qui aide à remonter les sécrétions situées dans les bronches 
distales. Son efficacité dans le traitement des bronchopathies obstructives 
chroniques et la mucoviscidose est discutée, il a montré une certaine efficacité 
comparativement à la kinésithérapie conventionnelle chez des patients avec 
myopathie de Duchenne (Belli et coll., 2021). Chez l’enfant avec atteinte 
neurologique, il a été montré une efficacité supérieure aux oscillateurs de paroi 
thoracique à haute fréquence dans une population de 8 enfants polyhandica­
pés trachéotomisés sur la morbidité respiratoire. Dans une autre étude menée 
chez 18 patients avec atteinte neuromusculaire, le percussionnaire présentait 
une efficacité supérieure à la spirométrie incitative dans la prévention des até­
lectasies (Lauwers et coll., 2018). Dans la population polyhandicapée, il n’a 
pas fait l’objet d’études spécifiques.
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Enfin, les oscillateurs de paroi thoracique à haute fréquence (High-Frequency 
Chest Wall Oscillation, HFCWO ; ou High-Frequency Chest Wall Compression 
Therapy, HFCWCT ; ou vest therapy) ont été étudiés prospectivement notam­
ment auprès de 22 enfants avec atteinte neurologique, et il était noté une 
diminution de la fréquence et de la durée des hospitalisations de cause respira­
toire (Fitzgerald et coll., 2014). Un essai randomisé contrôlé contre kinésithé­
rapie standard a également été mené auprès de 23 enfants (12 dans le groupe 
contrôle) et a montré avant tout une meilleure compliance au traitement 
HFCWCT, une tendance à la diminution de l’antibiothérapie et des hospita­
lisations (Yuan et coll., 2010).

Il n’existe cependant pas à ce jour de recommandations sur la stratégie d’uti­
lisation de ces aides techniques dans la population polyhandicapée.

Au-delà de ces aides techniques, nous rappellerons également l’importance 
de l’installation dans la lutte contre l’encombrement que ce soit en lien avec 
une stase salivaire favorisée par le décubitus dorsal, l’effondrement du tronc 
en position assise qui majore la cyphose thoracique, les mouvements dysto­
niques en extension du rachis (Lepage, 2015). S’agissant des études s’étant 
intéressées à l’effet du positionnement sur la fonction respiratoire, nous 
citerons le travail de Lephart qui dans le cadre d’une étude de cas unique 
montre l’effet d’une installation assise adaptée moulée, comparativement à 
un siège standard, à la fois sur les valeurs de saturation en oxygène, fréquence 
cardiaque, fréquence respiratoire mais aussi sur la réalisation d’activité chez 
un jeune homme avec paralysie cérébrale tétraparétique et scoliose évoluée 
(Lephart et Kaplan, 2015). Des effets similaires sur les mesures d’oxymétrie, 
de fréquences respiratoire et cardiaque ont été observés chez 5 jeunes adultes 
tétraparétiques et scoliotiques avec paralysie cérébrale entre une phase où ils 
restaient allongés et une phase où l’on alternait les positions allongée/assise/
sur le côté, puis retour à la situation initiale (Littleton et coll., 2011). Cette 
question du positionnement et de son effet sur la fonction respiratoire est 
importante à prendre en compte notamment s’agissant de la mise en place 
d’installations nocturnes dont l’effet sur le sommeil et la fonction respiratoire 
peut varier d’un patient à l’autre (Hill et coll., 2009).

Aide ventilatoire mécanique : ventilation non invasive 
et trachéotomie

Les techniques non invasives de support ventilatoire, que ce soit la pression 
positive continue (ou CPAP pour Continuous Positive Airway Pressure) 
ou la ventilation non invasive à 2 niveaux de pression (BPAP pour Bilevel 
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Positive Airway Pressure) se sont largement développées au cours des dernières 
décennies. La CPAP est avant tout utilisée pour le traitement des obstruc­
tions des voies aériennes supérieures tandis que la BPAP peut être utilisée 
en cas d’atteinte de la fonction respiratoire, que ce soit en rapport avec 
une atteinte pulmonaire parenchymateuse, ou des muscles respiratoires ou 
de la commande centrale respiratoire. La Société européenne de la respira­
tion (European Respiratory Society  : ERS) a récemment publié un consen­
sus concernant le recours à la ventilation non invasive de façon chronique 
chez l’enfant (Fauroux et coll., 2022). Parmi les contre-indications à son 
utilisation, les experts retiennent l’incapacité à protéger les voies aériennes 
supérieures en raison d’une dysfonction bulbaire, de sécrétions respiratoires 
abondantes, le manque de coopération de l’enfant et de sa famille, un reflux 
gastro-œsophagien non contrôlé et/ou une aérophagie importante. Ainsi, les 
personnes polyhandicapées peuvent présenter une ou plusieurs de ces contre-
indications. Les experts relevaient d’ailleurs peu d’études sur la ventilation 
non invasive (VNI) chez les personnes polyhandicapées, et avec peu d’in­
formations sur l’efficacité dans cette population, avec quelques données en 
faveur d’un taux plus important d’échec de la mise en place de la VNI chez 
ces patients (Grychtol et Chan, 2018 ; Fauroux et coll., 2022). S’agissant 
des indications de mise en route d’une VNI chez les patients avec atteinte 
neurologique sévère (score GMFCS à V), Morrison et coll. ont rapporté leur 
expérience à propos de 14 enfants : l’indication pour la mise en œuvre était la 
présence d’apnées obstructives dans la majorité des cas (n = 12) avec un effet 
positif mesuré sur les paramètres de la polysomnographie mais pas d’effet sur 
le taux d’hospitalisation dans cette étude à petit effectif (Morrison et coll., 
2022). Il est donc nécessaire de mener des travaux sur les indications, l’effica­
cité aussi bien sur les symptômes respiratoires que l’état de santé global et la 
qualité de vie chez les patients polyhandicapés, ainsi que les effets secondaires 
et complications éventuels observés.

La question de l’adhésion de la famille et plus largement des aidants est là aussi 
fondamentale, avec bien entendu une place importante accordée à l’avis d’ex­
perts qui leur aura été donné concernant la mise en œuvre éventuelle d’une 
aide ventilatoire. Ceci a été récemment étudié dans une étude qualitative par 
Bogetz et coll. auprès de 24 familles d’enfants avec atteinte neurologique pour 
lesquels avait été décidée la pose ou a contrario la non mise en œuvre d’une 
ventilation mécanique à domicile sur trachéotomie. La question de la mise en 
œuvre d’une ventilation mécanique par trachéotomie s’était posée pour 18 de 
ces familles entre les 1 et 5 ans de l’enfant, et 11 avaient opté pour la mise en 
œuvre. Les questions qui étaient alors soulevées par les parents relevaient du 
pronostic et des incertitudes qui s’y référaient (décès, possibilité de se passer 
de la trachéotomie secondairement ?). Ces questions étaient en rapport avec 
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le risque de décès et plus globalement le projet de vie et les objectifs de soins 
adaptés à l’enfant (Bogetz et coll., 2022).

Ces éléments autour du juste choix des traitements, a fortiori dans un contexte 
où l’incertitude en lien avec le peu d’études scientifiques robustes font résonance 
à cette situation du Dr Elisabeth Zucman : « Les soins ne doivent pas envahir 
et résumer toute la vie de la personne polyhandicapée et de son entourage. 
C’est pour cela que le projet de soin doit être au service du projet de vie de la 
personne polyhandicapée, un questionnement permanent et une interpellation 
des différents intervenants tout au long de sa vie » (Estournet-Mathiaud, 2017).

Conclusion

L’atteinte respiratoire, même si son épidémiologie mérite d’être précisée, est 
donc une préoccupation majeure chez les personnes polyhandicapées. Il existe 
cependant peu d’études validant précisément les interventions thérapeutiques 
adaptées et leur séquence précise dans cette population. Nous citerons ainsi 
la revue systématique de Blackmore et coll. en 2019 sur les interventions 
à visée respiratoire dans la paralysie cérébrale : la plupart des interventions 
étudiées n’ont pas fait l’objet d’études de haut niveau de preuves permettant 
de les valider, et il n’y a notamment pas d’essai randomisé contrôlé ayant fait 
la preuve de l’efficacité d’interventions sur la morbidité respiratoire chez les 
patients avec paralysie cérébrale, avec cependant également peu d’effets indé­
sirables rapportés (Blackmore et coll., 2019).

Toutefois, dans le champ de la paralysie cérébrale chez l’enfant, un consensus 
d’experts internationaux (plus de 200) sur les interventions pour la préven­
tion et le traitement de la morbidité respiratoire a été publié (Gibson et coll., 
2021). Les facteurs de risque mentionnés précédemment (et notamment un 
score GMFCS à V) sont soulignés, une attention particulière est portée aux 
troubles de l’oralité, leur dépistage et leur prise en soins. Concernant la lutte 
contre l’encombrement respiratoire, la kinésithérapie respiratoire et l’appren­
tissage aux aidants de techniques de désencombrement sont préconisés, en 
tenant compte du positionnement et si besoin en utilisant des aides techniques 
adaptées. Les soins dentaires, l’état nutritionnel, l’encouragement de la mobi­
lité sont également préconisés, de même que la vaccination contre la grippe, 
le pneumocoque. Enfin en cas d’aggravation des symptômes, et quand des 
traitements plus invasifs et/ou chroniques se discutent, l’intervention d’une 
équipe de soins palliatifs et une discussion impliquant les proches aidants, 
familiaux et professionnels, sont recommandées afin d’opter pour la solution 
la mieux adaptée au patient (Gibson et coll., 2021).
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10
Troubles de l’alimentation, 
de la nutrition et de la digestion

« L’alimentation et l’état nutritionnel qui en découle, sont des enjeux majeurs 
de la qualité de la santé et de la qualité de vie des personnes polyhandicapées. 
Plus largement cela impacte leur entourage, tant familial que professionnel » : 
ainsi était introduit le programme des dernières Journées du Polyhandicap et 
de la Paralysie cérébrale se tenant à Paris en novembre 2022, deux journées au 
cours desquelles ces questions ayant trait à l’alimentation, l’état nutritionnel 
et aux troubles digestifs que rencontrent les sujets polyhandicapés ont été 
largement traitées. « Goûter le plaisir et découvrir le monde » est le sous-
titre de l’ouvrage de Thierry Rofidal, intitulé « L’alimentation de la personne 
polyhandicapée », paru en 2022 (Rofidal, 2022). Que ce soit chez la personne 
polyhandicapée ou non, l’acte alimentaire est en effet relié à la fois à l’état de 
santé et à la qualité de vie, au travers de différentes dimensions rappelées suc­
cinctement dans la fiche dédiée à l’alimentation (2.1.1) du Kit pédagogique 
dédié au polyhandicap publié par le ministère des Solidarités et de la Santé, 
chargé de l’Autonomie en 2021 (Ministère des Solidarités et de la Santé, 
chargé de l’Autonomie, 2021) : dimensions physiologique, sensorielle, sociale 
et affective. Aussi bien dans le dépistage, la prévention que dans l’analyse 
diagnostique des troubles qui sera faite et dans l’approche thérapeutique qui 
sera proposée, il est indispensable d’associer ces différentes dimensions, afin 
d’apporter une réponse la plus adaptée (on est ici dans le champ de la com­
plexité médicale).

Différents ouvrages et travaux en langue française, dont le Protocole National 
de Diagnostic et de Soins (PNDS) – Générique Polyhandicap (DéfiScience – 
Filière de santé des maladies rares du neurodéveloppement, 2020), ou en 
langue anglaise traitent ainsi assez largement de cette question centrale 
de l’alimentation et ses troubles, spécifiquement dans la population du 
« polyhandicap ». Ces écrits reposent sur une revue de la littérature scien­
tifique et/ou des avis d’experts (Burton et coll., 2008 ; DéfiScience – Filière 
de santé des maladies rares du neurodéveloppement, 2020 ; Joriot et coll., 
2020 ; Rofidal, 2021 et 2022). Il est également important de noter d’emblée 
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qu’existent des recommandations européennes de la Société Européenne de 
Gastroentérologie, Hépatologie et Nutrition pédiatrique publiées en 2016, 
portant sur l’évaluation et le traitement des complications gastro-intestinales 
et nutritionnelles des enfants avec atteinte neurologique, non spécifiques à la 
population polyhandicapée mais la concernant cependant (Romano et coll., 
2017). L’objet de notre propos ne va donc pas être de reprendre ces travaux 
dans leur ensemble mais plutôt de souligner des particularités de la popula­
tion polyhandicapée autour de cette question de l’alimentation, et surtout les 
aspects à ce jour peu étudiés dans cette population et pouvant faire l’objet de 
questions de recherches futures.

Notre analyse a ainsi porté sur une centaine d’articles dont certains ne sont 
pas dédiés au polyhandicap tel que son périmètre a été défini dans la présente 
expertise. La population étudiée était majoritairement définie par le terme 
« SMID » (Severe Motor and Intellectual Disabilities) dans 30 articles majori­
tairement japonais, la paralysie cérébrale dans 22 articles dont 4 dédiés à une 
population avec atteinte motrice sévère (Gross Motor Function Classification 
System [GMFCS] à plus de III ou IV), le terme « PIMD » (Profound Intellectual 
and Multiple Disabilities) pour 13  articles, le terme « polyhandicap » pour 
13 articles, et sinon soit des noms spécifiques de syndromes (Rett, Angelman), 
soit « neurological impairment », « developmental disability ». Ainsi tous ne rele­
vaient pas spécifiquement de la population étudiée dans le cadre de notre 
expertise. Nous avons, notamment concernant les articles s’intéressant à la 
population de sujets avec paralysie cérébrale, cherché à extraire les données 
des patients avec atteinte motrice sévère (GMFCS supérieur à III), et quand 
cela était précisé également, avec déficience intellectuelle évaluée comme 
sévère à profonde.

Alimentation orale

Importance du diagnostic des dysfonctions de la prise alimentaire

Sur le plan physiologique, lors de de la prise alimentaire le premier temps consiste 
en la déglutition des aliments qui en elle-même comporte plusieurs phases : mas­
tication, propulsion et déglutition à proprement parler c’est-à-dire l’envoi de la 
nourriture de la bouche à l’estomac en passant par l’œsophage, sans intrusion 
dans les voies respiratoires (ce qui constituerait alors une fausse route).

La mastication normale nécessite d’une part une analyse d’informations sen­
sorielles par la langue (texture, forme, température, saveur et odeur) afin 
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ainsi que la présence d’une nutrition entérale. En revanche, il n’y a pas de lien 
avec l’âge ou le sexe des patients. Dans cette même étude, 28 % des enfants 
avaient un rapport poids pour taille <10e percentile. De façon surprenante, la 
sévérité de la dysphagie était associée à un meilleur rapport poids pour taille. 
Cependant dans cette même série, 33 % des enfants avaient une nutrition 
entérale ce qui pouvait être considéré par les auteurs comme une interven­
tion déjà mise en place au préalable expliquant l’absence de retentissement 
de la dysphagie sur leur état nutritionnel. Plus la dysphagie était sévère dans 
cette étude, plus il y avait d’aides instrumentales mises en place, avec éga­
lement plus d’aide humaine pour les repas, mais également des restrictions 
sur certains aliments. De façon intéressante, seuls 31 % des parents dont les 
enfants étaient cotés comme ayant une dysphagie modérée à sévère rappor­
taient des difficultés alimentaires régulières. Il n’y avait pas de corrélation 
entre la sévérité de la dysphagie et l’opinion des parents sur la présence de 
difficultés alimentaires, le plaisir alimentaire, la durée des repas dans cette 
étude. Cela souligne bien l’importance de la recommandation n° 9 d’évaluer 
la présence d’une dysphagie de façon systématique y compris en l’absence de 
symptômes évocateurs. Ceci avait d’ailleurs également été rapporté précé­
demment par Rogers et coll. (Rogers et coll., 1994) dont l’étude rétrospective 
portait sur 90 enfants (âge moyen 7,5 ans) avec paralysie cérébrale dont 93 % 
étaient non ambulants, 93 % avaient une déficience intellectuelle (sévérité 
non précisée) et 54 % une épilepsie. Quatre-vingts pour cent de ces enfants 
n’étaient pas autonomes pour la prise alimentaire et 29 % recevaient une 
nutrition entérale partielle ou totale. Dans cette étude, les troubles de déglu­
tition étaient rapportés par les aidants chez 57 % des enfants, et pour 50 % 
des inhalations étaient également rapportées. La déglutition a été évaluée 
dans ce travail par vidéo-fluoroscopie de déglutition au baryum (produit de 
contraste), retrouvant cependant des troubles de déglutition bien plus élevés 
que ceux rapportés par les aidants : 90 % des enfants avaient une phase orale 
de la déglutition anormale, 97 % une altération de la phase pharyngée dont 
37 % d’inhalations qui étaient silencieuses dans 97 % des cas, et survenaient 
préférentiellement aux liquides.

Outils pour évaluer le dysfonctionnement

L’évaluation de la dysphagie apparaît ainsi essentielle que ce soit en termes de 
reconnaissance du symptôme et de sa sévérité (multi-morbidité), de son asso­
ciation éventuelle avec d’autres symptômes (comorbidité), de son retentisse­
ment (morbidité/lourdeur) et de son lien dans l’accompagnement global du 
patient et son projet de vie tenant compte de son environnement (complexité 
médicale). Concernant la reconnaissance du symptôme en lui-même et 
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la détermination de sa sévérité, des échelles ont été développées et vont 
s’intéresser soit spécifiquement aux signes cliniques de dysphagie en termes de 
déficience de la fonction de déglutition (Dysphagia Disorders Survey – DDS – 
partie 2) (Sheppard et coll., 2014), soit en termes de prise alimentaire en tant 
qu’activité (l’Eating Drinking Ability Classification System, EDACS [Benfer 
et coll., 2017] ; le Subjective Global Nutritional Assessment, SGNA [Bell et 
coll., 2019]) avec éventuellement évaluation associée des troubles nutrition­
nels (SGNA [Bell et coll., 2019] et évolution vers le Feeding and Nutrition 
Screening Tool, FNST, dont la validation en français est en cours [Glasson, 
2020]). Le DDS (Sheppard et coll., 2014) a été développé aux États-Unis, 
en vue de dépister les troubles oropharyngés chez les adultes et enfants ayant 
un trouble neurodéveloppemental, et d’en préciser la nature. Il comprend 
deux parties. La partie 1 comprend des items descriptifs des caractéristiques 
individuelles du patient : indice de masse corporelle, indépendance pour la 
prise des repas, contrôle postural pendant la prise alimentaire, adaptations 
de texture des aliments, recours à des aides techniques adaptées pour amélio­
rer la prise alimentaire, techniques particulières pour nourrir ou installer le 
patient lors de la prise alimentaire et maintien de cette position. La seconde 
partie est un guide d’observation structuré des aspects sensori-moteurs de 
la prise alimentaire du patient selon différentes textures (mixés, solides, 
liquides) : orientation vers l’aliment proposé, prise en bouche, maintien en 
bouche et avancée en bouche du bol alimentaire, mastication, déglutition 
oropharyngée, phase post déglutition (et notamment élimination des ali­
ments résiduels), phase œsophagienne. Un score entre 0 (pas d’atteinte) et 5 
(dysphagie profonde) est déterminé à partir de ces items. Il a été validé auprès 
de 654 patients (8‑82 ans, 57 enfants) avec trouble neurodéveloppemental 
et déficience intellectuelle dont 441 étaient non ou partiellement ambulants 
(Sheppard et coll., 2014). Cet outil a depuis été étudié dans le cadre de la 
paralysie cérébrale et a montré qu’il permet effectivement de diagnostiquer 
une dysphagie avec cependant un risque de surévaluer le symptôme dans la 
population étudiée (Benfer et coll., 2015).

L’EDACS est une échelle qui vise à évaluer les capacités de déglutition de 
l’enfant avec paralysie cérébrale en se centrant avant tout sur la sécurité et 
l’efficacité de cette activité. Elle repose sur les paramètres fonctionnels  : la 
motricité bucco-faciale, les textures, les aides techniques et l’environnement. 
Elle classe les enfants en 5 grades : Grade I : Mange et boit efficacement et 
sans encombre ; Grade II : Mange et boit sans encombre avec quelques dif­
ficultés ; Grade III : Mange et boit avec risques pour la sécurité de l’enfant ; 
Grade IV : Mange et boit avec risques importants pour la sécurité de l’enfant ; 
Grade V : Impossible de manger sans danger pour l’enfant. Cette échelle a 
été validée auprès de 170 enfants (de 2 ans et 11 mois à 5 ans et 8 mois) avec 
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paralysie cérébrale dont 24 % avec un score de GMFCS supérieur à III. Les 
auteurs trouvaient une bonne fidélité intra-observateur (88 %), moins bonne 
pour l’inter-observateur (52 %) (ce qui n’était pas le cas dans l’étude princeps 
de développement de l’échelle). Une bonne corrélation était retrouvée entre 
la classification à l’EDACS et le score obtenu à la DDS partie 2. Les scores 
élevés à l’EDACS étaient associés à un stress parental rapporté comme plus 
important, ainsi qu’à la présence d’une nutrition entérale dans cette étude 
(Benfer et coll., 2017).

Ces deux outils nécessitent donc une certaine compétence dans l’évaluation 
des compétences oropharyngées, et d’autres équipes ont donc cherché à déve­
lopper des outils de dépistage plus simples, pouvant être utilisés aussi bien par 
les aidants que des professionnels plus spécialisés, avec là encore une nécessité 
d’évaluer ces outils auprès de la population cible avant de les recommander. 
Ainsi l’équipe de van Timmeren (van Timmeren et coll., 2019) a étudié un 
questionnaire de dépistage de troubles de déglutition (qui avait pourtant été 
validé auprès d’une population d’adultes avec déficience intellectuelle) appli­
qué à une population de 41 adultes avec PIMD de plus de 50 ans : le DDS 
partie 2 diagnostiquait une dysphagie chez 95 % des patients, et le question­
naire de dépistage passait à côté de 44 % des atteintes (légères à modérées) 
dans cette population, conduisant à abandonner l’usage de ce questionnaire 
pour le dépistage des troubles de déglutition chez les adultes avec PIMD.

Dans le même ordre d’idée, une équipe australienne a développé un outil de 
dépistage rapide des troubles de l’alimentation et de la nutrition chez l’enfant 
avec paralysie cérébrale (Bell et coll., 2019) (Feeding and Nutrition Screening 
Tool, FNST), composé de 4 questions simples à poser aux parents de l’en­
fant. Cet outil a été construit à partir de l’étude prospective de 89 enfants 
avec paralysie cérébrale âgés de 2 à 19 ans, à l’exclusion d’enfants ayant une 
nutrition entérale. Les parents passaient un entretien permettant de rem­
plir le SGNA, validé en pédiatrie (Secker et Jeejeebhoy, 2007). Cet outil 
reprend des informations sur la croissance staturo-pondérale et son évolution, 
en prenant en compte également les mensurations parentales, une évalua­
tion rapide des apports diététiques et de leur évolution récente, la présence 
de troubles digestifs, une évaluation des capacités fonctionnelles et leur évo­
lution récente concernant l’éveil, les activités quotidiennes, la présence à 
l’école, les activités sportives, le sommeil. Puis un examen clinique est réalisé, 
pour évaluer la perte musculaire ou graisseuse et la présence d’œdèmes. De cet 
outil est ainsi déterminé l’état nutritionnel du patient comme adapté, insuffi­
sant ou sévèrement insuffisant.

En dehors du SGNA, l’équipe de Bell et coll. (2019) a également fait passer 
le DDS partie 2 (par un orthophoniste), ainsi qu’une vidéo-fluoroscopie en 
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présence confirmait une altération neurologique notable avec pronostic 
plus défavorable sur le plan épileptique (Ogawa et coll., 2001). Dans l’étude 
de Calis et coll. (2008), rappelons que la dysphagie était plus fréquemment 
associée aux atteintes motrices sévères (GMFCS V) et à la présence d’une 
nutrition entérale. Il est également intéressant de noter que dans cette étude 
il n’était pas trouvé de lien entre la sévérité de la dysphagie et la durée des 
repas, le plaisir à la prise alimentaire évalué par les parents. L’association à 
une atteinte motrice plus sévère a également été rapportée par Otapowicz 
et coll. (Otapowicz et coll., 2010) ainsi qu’à la déficience intellectuelle 
profonde et une forme spastique de paralysie cérébrale. Plus récemment, 
Caramico-Favero et coll. ont rapporté des apports énergétiques et hydriques 
plus faibles chez les patients avec dysphagie (étude prospective à propos de 
40 enfants avec paralysie cérébrale GMFCS IV et V) (Caramico-Favero et 
coll., 2018). La présence d’une dysphagie a également été rapportée comme 
un facteur de risque d’hospitalisation dans une étude rétrospective portant 
sur 127 enfants avec PIMD (Proesmans et coll., 2015), en lien notamment 
avec l’atteinte respiratoire.

Interventions thérapeutiques autour de la dysphagie

Enfin, concernant les interventions thérapeutiques et le lien avec l’environ­
nement dans le cadre de la prise alimentaire, rappelons ici la présence du stress 
parental pouvant être induit par les difficultés de déglutition de leur enfant 
et pénalisant en retour la prise alimentaire de l’enfant (Bell et coll., 2019). 
Rappelons également l’importance de l’adaptation des textures (Rogers et 
coll., 1994), de la position de l’individu avec une légère flexion de la nuque 
et avec éventuellement un maintien de la mandibule qui semble pouvoir 
apporter une amélioration de la déglutition (Nakamura et coll., 2022). Les 
interventions en termes d’adaptation de textures et d’un suivi orthophonique 
des enfants avec trouble de déglutition font l’objet de la recommandation 
n° 11 de l’ESPGHAN (Romano et coll., 2017). Néanmoins quand on s’inté­
resse aux données scientifiques qui valident les interventions qui peuvent être 
proposées pour améliorer la prise alimentaire, celles-ci sont faibles. Elles ont 
fait l’objet d’une revue de littérature dans le champ des enfants avec atteinte 
neurologique mais non spécifiquement dans le champ du polyhandicap 
(Parr et coll., 2021). Il ressort de cette revue de littérature que les données 
concernant l’évaluation des interventions thérapeutiques dans ce domaine, 
y compris au-delà du champ du polyhandicap sont pauvres, concernent la 
paralysie cérébrale ou l’autisme. Pour les patients avec paralysie cérébrale, 
les interventions évaluées reposent sur des interventions sensori-motrices 
(Wilson et coll., 2021), comportementales et la formation des parents au 
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positionnement, l’adaptation des textures, du matériel et de l’environnement. 
Les auteurs de cette revue (Parr et coll., 2021) ont également fait passer des 
questionnaires auprès de parents (n =  400), de professionnels de santé (n 
= 475), d’éducateurs (n = 62), et de patients (n = 10) présentant une atteinte 
neurologique et des troubles de déglutition. De ce travail, 17 interventions et 
10 critères d’évaluation de ces interventions ont été retenus par les auteurs. 
Cependant, les données de la littérature avaient un faible niveau de preuve 
concernant l’efficacité des interventions et les critères d’évaluation retenus 
avaient des qualités psychométriques limitées. Il ressort de ce travail l’inté­
rêt de mener des travaux de recherche sur les interventions thérapeutiques 
concernant les troubles de déglutition et de la prise alimentaire en général, 
avec des outils d’évaluation adaptés, a fortiori concernant des populations 
d’enfants plus ciblées dont le polyhandicap.

Enfin, très peu de données existent quant au vécu parental ou des enfants 
concernant ces troubles de déglutition, la notion de plaisir et de perception 
du goût et des odeurs des aliments. Des travaux récents ont néanmoins mis en 
évidence des capacités olfactives préservées chez des enfants polyhandicapés 
qui n’avaient cependant pas la capacité de distinguer des odeurs alimentaires. 
Il serait intéressant par exemple de voir si une intervention développant ces 
capacités olfactives pourrait avoir un impact sur les prises alimentaires et le 
plaisir associé (Petitpierre et coll., 2022).

État nutritionnel

Évaluation multidisciplinaire

L’évaluation de l’état nutritionnel, ses modalités, sa fréquence font l’objet 
des recommandations n° 1 à 8 de l’ESPGHAN (Romano et coll., 2017). Il 
est ainsi souligné l’importance d’un suivi nutritionnel par une évaluation 
multidisciplinaire, régulière, prenant en compte à la fois le poids et la taille 
(qui le cas échéant doit être estimée à partir de mesures segmentaires comme 
la taille talon-genou [méthode de Chumlea] même si la taille obtenue est 
alors approximative à plus ou moins 10 cm), une évaluation de la composi­
tion corporelle et la recherche biologique de déficience en micronutriments. 
Concernant l’indice de masse corporelle (IMC) qui est habituellement uti­
lisé dans la population générale pour évaluer l’état nutritionnel, compte tenu 
notamment des difficultés sus-citées pour mesurer la taille (en raison des 
déformations orthopédiques, de l’impossibilité de se tenir debout), celui-ci est 
bien souvent assez erroné. Il en est de même pour le rapport poids pour taille 
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qui a d’ailleurs été évalué dans une population de 276 enfants avec paraly­
sie cérébrale (3‑12 ans) dans laquelle ce rapport n’avait pas permis d’identi­
fier une dénutrition pour 45 % des enfants, avec dans cette étude un intérêt 
retenu pour l’épaisseur du pli tricipital. Cependant, les caractéristiques sur le 
plan de l’atteinte motrice et intellectuelle des patients n’étaient pas précisées 
dans l’étude (Samson-Fang et Stevenson, 2000).

Ainsi il est recommandé de ne pas se baser uniquement sur la mesure du 
poids et de la taille pour évaluer l’état nutritionnel mais d’évaluer également 
la masse grasse notamment via la mesure de l’épaisseur des plis cutanés à 
partir desquelles la masse grasse peut être déduite via des équations. Ces 
équations ont été validées dans une population de 71 enfants avec paraly­
sie cérébrale âgés de 8 à 18 ans, dont 74 % avaient un score GMFCS supé­
rieur à II (Gurka et coll., 2010). Cette équipe a notamment montré que 
les équations utilisées en population générale pour évaluer la masse grasse à 
partir des mesures de plis cutanés la sous-estimaient par rapport à la mesure 
de référence en absorptiométrie biphotonique. Des équations adaptées à la 
population d’enfants avec paralysie cérébrale ont ainsi été déterminées. Les 
auteurs expliquaient notamment ces différences par une diminution de la 
masse musculaire au profit de la masse grasse, avec un stockage plutôt central 
des graisses et donc une évaluation erronée par les plis cutanés qui sont 
mesurés en périphérie (Gurka et coll., 2010). Cependant, les performances 
de ces équations auprès d’une population de 61 enfants (âge moyen 10 ans) 
avec atteinte motrice sévère (GMFCS IV ou V) et déficience intellectuelle 
(QI<55), ont été remises en question. L’équation de Gurka surestimait dans 
cette étude la masse grasse.

Cette équipe a alors mis au point de nouvelles équations permettant d’éva­
luer la dépense énergétique totale à partir d’une mesure d’impédancemétrie 
cutanée bioélectrique (Rieken et coll., 2011). Cette technique de bioim­
pédancemétrie a également été utilisée dans une population de 28 adultes 
(âge médian 30 ans) avec SMID pour évaluer la dépense énergétique de 
repos de ces patients (Hashizume et coll., 2019). Toutefois, la détermina­
tion des paramètres les plus représentatifs de l’état nutritionnel (angle de 
phase : mesure de la cellularité ; rapport de masse musculaire squelettique : 
évaluation de la sarcopénie ou perte musculaire) dans cette population ne 
fait pas encore consensus et mérite d’être étudiée plus précisément dans une 
population homogène et en fonction de l’âge (Yoshida et coll., 2017 ; Yano 
et coll., 2022). Notons également qu’au-delà du calcul de la dépense énergé­
tique, l’impédancemétrie bioélectrique permet également de renseigner sur 
l’état d’hydratation des patients. Le calcul de l’eau totale corporelle nécessite 
aussi des équations adaptées à l’âge et à la sévérité de l’atteinte motrice (Bell 
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et coll., 2013) pour la population donnée (l’étude de cette équipe portait 
sur 55 enfants avec paralysie cérébrale dont 14 patients avec score GMFCS 
supérieur à III, l’équation variait selon que l’atteinte motrice était uni- ou 
bilatérale également).

Récemment, l’équipe de Bell et coll. (2020) a étudié dans une population 
d’enfants avec paralysie cérébrale âgés de 2 à 18 ans et dont 32 % avaient un 
score GMFCS supérieur à II, les paramètres anthropométriques (IMC, poids 
pour l’âge, taille pour l’âge, périmètre brachial, pli tricipital) et les résultats 
obtenus au questionnaire SGNA (présenté plus haut), la dénutrition étant 
définie pour les paramètres anthropométriques par des Z-scores <−2 DS dans 
cette étude (Bell et coll., 2020). Vingt-neuf pour cent des patients de cette 
étude étaient considérés comme ayant une dénutrition selon le SGNA, 
contre 23 % par l’IMC, 28 % par le poids pour l’âge, 25 % par la taille pour 
l’âge, 15 % par le périmètre brachial, 3 % par l’épaisseur du pli tricipital. 
Cependant, tous les paramètres anthropométriques étaient plus bas dans la 
population des enfants dénutris selon le SGNA (Bell et coll., 2020).

De ces données on retiendra, en accord avec les recommandations de 
l’ESPGHAN, que l’évaluation de l’état nutritionnel ne peut se faire par un 
seul paramètre mais que c’est bien le croisement des paramètres et des éva­
luateurs, ainsi que la notion de temps, qui permet de caractériser au mieux 
l’état nutritionnel de l’enfant polyhandicapé. Rappelons les signes d’alerte 
devant faire poser la question d’une dénutrition chez l’enfant selon les critères 
de l’ESPGHAN  : présence de complications de décubitus ou de signes de 
carences (phanères, œdèmes…), poids pour l’âge <−2 DS (sur les courbes en 
population standard), épaisseur du pli cutané tricipital <10e percentile pour 
l’âge et le sexe, périmètre brachial <10e percentile, perte de poids. Ces signes 
d’alerte ont ainsi été étudiés dans une population de 325 enfants avec para­
lysie cérébrale (âge médian 11,3 ans) suivis de façon prospective à 6 mois 
(n = 268) et 12 mois (n = 191), dont 40,3 % avaient un score GMFCS à 
IV ou V. Plus de 71 % des enfants ayant un score GMFCS  V avaient un 
poids pour l’âge <−2 DS, 17 % un périmètre brachial <−2 DS. Tous les para­
mètres anthropométriques diminuaient avec le score GMFCS. Environ 40 % 
des patients tous confondus avaient au moins un signe d’alerte, et dans le 
temps 15 à 19 % évoluaient alors vers une perte de poids 6 mois plus tard. 
Un score de GMFCS supérieur à II et la présence d’une dysphagie (présente 
chez 46,7 % des patients ayant un score GMFCS V) étaient ici des facteurs 
de risque de malnutrition. Vingt-deux pour cent des patients ayant un score 
GMFCS V étaient porteurs d’une gastrostomie (contre 7 % sur l’ensemble de 
la population), mais il n’était pas retrouvé de différence de masse grasse entre 
ceux qui en avaient une ou non (Huysentruyt et coll., 2020).
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calories, et riches en fibres, et éventuellement à base d’hydrolysats de pro­
téines en cas de reflux gastro-œsophagien (Romano et coll., 2017 et 2018). 
Il est intéressant de noter que la composition de ces formules de nutrition 
entérale n’a pas toujours été équivalente d’un pays à l’autre ; en particulier, 
des équipes japonaises ont rapporté diverses carences notamment en chlore 
et iode (Miyahara et coll., 2009 ; Takeuchi et coll., 2012). Par ailleurs, il 
est important de rappeler que ces formules sont prévues pour apporter les 
micronutriments et vitamines recommandés pour l’âge si tant est que l’en­
fant a effectivement la totalité des apports caloriques recommandés pour 
son âge apportés par la solution de nutrition entérale. D’où la préconisation 
de surveiller annuellement les micronutriments (fer, vitamine  D, calcium, 
phosphore) (Romano et coll., 2017).

Cependant certaines familles préfèrent continuer d’administrer de l’alimenta­
tion cuisinée maison et mixée par la gastrostomie. Les experts de l’ESPGHAN 
ne le recommandent pas, même si les données dans la littérature à ce jour sont 
faibles. L’équipe de Orel et coll. a montré auprès de 37 enfants avec atteinte 
motrice sévère (GMFCS  V) que l’évolution de la masse corporelle était 
moindre dans le groupe (n = 20) recevant une nutrition mixée (apports éner­
gétiques et composition des repas contrôlés) comparativement à un groupe 
de 17 enfants qui recevaient une préparation toute faite polymérique, dense 
en énergie et avec fibres (Orel et coll., 2017). La préparation cuisinée mixée 
semble toutefois pouvoir être intéressante en termes d’apports en nutriments 
notamment le sélénium (Zenitani et coll., 2022) et également sur certains 
symptômes de reflux (Pentiuk et coll., 2011). Des études à plus grande échelle 
seraient ainsi nécessaires pour évaluer plus précisément l’intérêt de ce type 
d’alimentation, non seulement sur le plan nutritionnel et digestif mais éga­
lement en intégrant une dimension psychosociale auprès des familles. Il faut 
néanmoins rappeler l’importance d’une vigilance toute particulière quant à 
la qualité du mixage des aliments pour éviter toute dysfonction de la gastro­
stomie et également une vigilance particulière quant à l’équilibre alimentaire 
de la nutrition ainsi apportée.

Enfin concernant les patients sous nutrition entérale, a fortiori sous composé 
polymérique, peu de données existent à ce jour concernant le microbiote de 
ces patients et son éventuelle perturbation (dysbiose) ainsi que son impact 
sur les patients. Ainsi Nakai et coll. (2023) ont récemment étudié le micro­
biote de 10  patients avec SPIMD (Severe and Profound Intellectual Multiple 
Disability) (âge moyen 10 ans), alimentés en nutrition entérale, en excluant 
les patients qui recevaient par ailleurs des probiotiques, des antibiotiques et/
ou les patients qui avaient des troubles digestifs à type de diarrhée ou consti­
pation et ont comparé leurs données à celles de 19  enfants bien portants 
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sans support nutritionnel. Au total, ce travail questionnait ainsi sur les objec­
tifs attendus lors de la mise en place d’un tel dispositif et l’importance d’en 
échanger en amont avec les familles et les soignants du quotidien. Concernant 
l’amélioration de la qualité de vie, notons cependant que d’autres travaux ont 
montré une amélioration de la qualité de vie de l’enfant et/ou des aidants du 
quotidien après mise en place de gastrostomie (André et coll., 2007 ; Sullivan 
et coll., 2007 ; Mahant et coll., 2009) avec notamment des temps passés pour 
l’alimentation moindres que ce soit pour les familles (Sullivan et coll., 2007) 
ou les aidants (Ohwaki et Zingarelli, 1988) comparativement à la prise orale 
ante chirurgie. Soulignons que ces différentes études ont néanmoins porté 
sur des populations d’une cinquantaine de patients et sont le plus souvent 
des études qualitatives. Enfin, concernant les autres techniques d’abord enté­
rales, la jéjunostomie est citée par les experts de l’ESPGHAN notamment 
en cas de vomissements récidivants. Soulignons là aussi l’importance d’anti­
ciper avec les parents et aidants du quotidien les modifications attendues en 
termes d’organisation des soins et de qualité de vie en lien avec la pose d’une 
jéjunostomie.

Impact de l’état nutritionnel sur les troubles associés

La prise en compte de l’état nutritionnel, dont l’évaluation n’est pas toujours 
aisée, est ainsi essentielle dans cette population de personnes polyhandica­
pées, où selon le ou les outils utilisés pour qualifier un état de dénutrition, la 
prévalence d’un état nutritionnel jugé insuffisant va varier d’environ 30 à plus 
de 70 % des patients a fortiori dans les populations où l’atteinte motrice est la 
plus sévère (Bell et coll., 2020 ; Huysentruyt et coll., 2020 ; Leonard et coll., 
2020 ; Ruiz Brunner et coll., 2020 ; Boudokhane et coll., 2021). Concernant 
l’impact de cet état nutritionnel sur les autres aspects morbides, Léonard 
et coll. (2020) avaient ainsi rapporté une association entre un état dénutri 
et l’occurrence de pneumopathies, d’escarres cutanés, d’une déminéralisa­
tion osseuse (Leonard et coll., 2020), et de séjours en réanimation. Thierry 
Rofidal va lui évoquer les cercles vicieux de la dénutrition (Rofidal, 2022) 
où celle-ci agit alors à la fois comme conséquence et/ou cause de certains 
troubles associés, qu’on nomme alors comorbidités (perte d’appétit, reflux, 
douleur…). S’agissant de la fonction motrice, il a été rapporté une améliora­
tion de la fonction motrice chez certains patients après renutrition, dans une 
étude de faible effectif (14 patients) et donc avec un faible niveau de preuve 
(Campanozzi et coll., 2007).

Sur le plan biologique, en cas de dénutrition, des taux de zinc abaissés 
(Hasegawa et coll., 2020), fer, cuivre et magnésium également (Kalra et coll., 
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reflux gastro-œsophagien ; leur efficacité est supérieure à celle des anti-acides 
(anti-H2) qui peuvent cependant être associés en 2e ligne en cas d’efficacité 
insuffisante des inhibiteurs de la pompe à protons. Les inhibiteurs de la pompe 
à protons doivent être prescrits à la dose médicale efficace et en cas d’usage 
au long cours, leur indication doit être réévaluée régulièrement (Romano et 
coll., 2017). Leur usage au long cours a été associé à un surrisque d’infec­
tion digestive dans une large étude prospective portant sur des adultes non 
polyhandicapés (Moayyedi et coll., 2019).

La constipation est l’autre trouble digestif majeur rapporté dans la popula­
tion des personnes polyhandicapées, avec là aussi une prévalence de plus de 
55 % (Campanozzi et coll., 2007 ; van der Heide et coll., 2009 ; Veugelers et 
coll., 2010 ; Caramico-Favero et coll., 2018) qui tend de plus à augmenter 
avec l’âge jusqu’à plus de 90 % (van Timmeren et coll., 2016 ; Rousseau et 
coll., 2020). Là encore, la définition retenue pour la constipation n’est pas 
univoque dans les études ce qui peut expliquer ces différences en termes de 
prévalence (Wagenaar et coll., 2022). Dans les recommandations de l’ES­
PGHAN, les experts ont ainsi noté l’importance, au-delà du relevé de fré­
quence des selles et de leur consistance, d’un examen clinique abdominal et 
si besoin périnéal avec toucher rectal (Romano et coll., 2017). L’étude de 
Veugelers et coll. (2010) portait sur 152 enfants (âge moyen 10 ans), avec 
une déficience intellectuelle modérée (7 %) à profonde (52 %) et avec une 
atteinte motrice sévère (score GMFCS  IV ou V), dont 33 % avaient une 
nutrition entérale. Une constipation était retrouvée chez 57 % des enfants, 
définie soit par la prise chronique de laxatifs, et/ou la présence de selles dures 
et/ou peu fréquentes, et/ou la palpation de selles dures à l’examen clinique. 
Dans cette étude, le fait d’avoir un score de GMCS à V, une nutrition enté­
rale, et de prendre des traitements connus pour ralentir le transit, favorisait la 
présence d’une constipation. Enfin parmi les enfants de cette série, 87 % ne 
recevaient pas une hydratation suffisante et 53 % n’avaient pas des apports en 
fibres suffisants même si ces facteurs ne ressortaient pas de l’analyse statistique 
comme associés à la survenue d’une constipation (Veugelers et coll., 2010). 
Concernant le traitement de la constipation, il n’y a pas de recommandations 
propres aux enfants polyhandicapés, si ce n’est la nécessité d’optimiser les 
apports hydriques et en fibres, puis le cas échéant de s’aider de lavements, 
d’agents osmotiques comme le lactulose ou le polyéthylène glycol (Romano 
et coll., 2017).

S’agissant de la continence, mictionnelle ou fécale, peu de données propres au 
polyhandicap existent, et nous citerons l’étude de Wright et coll. (2016) qui 
s’est intéressée à 226 enfants avec paralysie cérébrale bilatérale (105 ayant un 
score GMFCS IV ou V, 90 avec déficience intellectuelle sévère ou profonde) 
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dont les parents ont été interrogés sur l’âge de la continence, diurne et noc­
turne, mictionnelle et fécale. Les auteurs trouvaient une association entre la 
présence d’un score GMFCS plus élevé et la présence d’une déficience intel­
lectuelle et un âge plus tardif d’acquisition de la continence avec notamment 
pour les enfants ayant un score GMFCS IV : 50 % sont continents la nuit à 
5 ans, 57,7 % pour les urines et 61,5 % pour les selles la journée, contre pour 
les enfants ayant un score GMFCS V : 11,3 % pour les urines et 16,1 % pour 
les selles à 6 ans, 11 % la nuit à 11 ans ; en cas de déficience intellectuelle 
sévère : 43 % sont propres la journée à 8 ans, 33 % la nuit à 11 ans ; et en cas 
de déficience intellectuelle profonde  : un seul patient était continent dans 
l’étude. Ces résultats sont importants à prendre en compte dans la définition 
des objectifs personnalisés du patient.

Enfin parmi les autres atteintes digestives rapportées dans la littérature pour 
cette population de personnes polyhandicapées, nous pourrons citer notam­
ment des cas de pancréatite aiguë, parfois récidivante, dont le lien avec les 
traitements associés notamment le valproate est évoqué mais pas toujours 
retrouvé, avec un diagnostic plus difficile et des formes souvent plus sévères de 
pancréatite chez les patients polyhandicapés (Tamasaki et coll., 2014 ; Ohta 
et coll., 2023), devant faire doser la lipase et réaliser une imagerie adaptée en 
cas de suspicion. Il ne faut pas non plus méconnaître dans cette population 
le risque de syndrome de la pince mésentérique, a fortiori chez des patients 
dénutris.

Conclusion

Au total, les troubles digestifs et les troubles liés à l’alimentation (dyspha­
gie, dénutrition) sont des multi-morbidités fréquentes dans la population 
des personnes polyhandicapées, avec des interactions possibles entre un cer­
tain nombre de ces troubles et également avec d’autres troubles associés au 
polyhandicap (notamment respiratoires, moteurs, orthopédiques et la dou­
leur) où l’on parlera alors bien de comorbidités. L’impact des troubles de 
l’alimentation et des troubles digestifs est souligné en termes de morbidité 
et mortalité avec également un retentissement important sur l’entourage 
familial et institutionnel des personnes. Néanmoins, les études dédiées à 
cette population manquent à ce jour pour identifier les outils standardisés les 
mieux à même de reconnaître et évaluer ces troubles à des fins de recherche 
mais également en pratique courante, avec cependant des recommandations 
pour la pratique clinique qui sont dans leur ensemble applicables. Il semble 
notamment essentiel de souligner l’importance de la multidisciplinarité pré­
conisée dans l’évaluation de ces troubles, ce qui nécessite une formation des 
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personnels de tous bords aux outils identifiés pour leur évaluation. Les avan­
cées récentes dans la connaissance et l’impact du microbiote et de ses troubles 
seront intéressantes à questionner dans cette population à l’atteinte cérébrale 
précoce, qui impacte bien souvent dès la plus petite enfance la prise alimen­
taire et donc la constitution du microbiote, avec de plus un recours fréquent à 
la nutrition entérale qui peut également le modifier. Enfin, les aspects sociaux 
et psychologiques autour de l’alimentation de la personne polyhandicapée 
(plaisir gustatif, sensoriel et de relation) ont peu fait l’objet de publications 
scientifiques et mériteraient d’être évalués afin de voir quelles interventions 
permettraient d’améliorer non seulement bien entendu ces aspects liés au 
plaisir de l’alimentation, mais également le cas échéant l’état nutritionnel.
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11
Fragilité osseuse, troubles 
endocrinologiques et métaboliques

L’ostéoporose, ou plus exactement chez l’enfant la fragilité osseuse, ainsi que 
les troubles de la croissance staturale et de la puberté parmi les troubles endo­
crinologiques, font partie des troubles associés au polyhandicap. Leur défi­
nition, leur fréquence et les données relatives à leur prise en soins dans la 
population polyhandicapée font l’objet de ce chapitre.

Fragilité osseuse

Définitions et épidémiologie

L’ostéoporose est une maladie généralisée du squelette qui entraîne une dimi­
nution de la résistance de l’os (en rapport avec une diminution de masse 
osseuse et/ou une microarchitecture osseuse altérée), ce qui se traduit par des 
fractures osseuses. Chez l’adulte, sa définition repose sur des valeurs basses de 
densité minérale osseuse à l’ostéodensitométrie, tandis que chez l’enfant sa 
définition repose avant tout sur des manifestations cliniques (fractures) ; aussi 
chez l’enfant le terme de « fragilité osseuse » est préféré à celui d’ostéoporose 
(Filière OSCAR, 2019).

En effet chez l’adulte, l’ostéoporose est définie chez la femme ménopausée 
et l’homme de plus de 50 ans par des valeurs de densité minérale osseuse 
(DMO) basses (T-score inférieur ou égal à −2,5 DS à au moins un site de 
mesure) (Filière OSCAR, 2019). Selon les critères de l’ISCD (International 
Society for Clinical Densitometry) publiés en 2008 et 2013 (Baim et coll., 2008 ; 
Schousboe et coll., 2013), le diagnostic d’ostéoporose chez l’enfant et l’ado­
lescent nécessite :
•  la présence d’un antécédent de fracture significatif (défini par une fracture 
d’un os long de membre inférieur, au moins 2 fractures d’os longs de membres 
supérieurs avec 2 fractures au moins pour les moins de 10 ans et 3 fractures au 
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moins pour les moins de 19 ans ; fractures survenues suite à un traumatisme 
faible à modéré) et d’une DMO inférieure ou égale à −2 DS en Z-score (ajusté 
selon l’âge, le sexe, la taille, la maturation osseuse) ;
•  ou une fracture ou un tassement vertébral (sans critère de DMO).

Notons enfin que la constitution d’une masse osseuse suffisante, qui augmente 
en principe jusqu’au pic de masse osseuse vers l’âge de 25 ans, est corrélée 
au risque de développer une ostéoporose à l’âge adulte (plus le pic de masse 
osseuse est bas, plus ce risque est important), aussi la prise en compte de la 
santé osseuse dès l’enfance, a fortiori en cas de facteurs de risque de développer 
une fragilité osseuse, est essentielle. La constitution de cette masse osseuse 
dans l’enfance et durant l’adolescence est influencée par des facteurs géné­
tiques, mais aussi nutritionnels (apports caloriques, protéiques, calciques), 
endocriniens (vitamine  D, hormones sexuelles), l’activité physique, et des 
facteurs de risque exogènes (tabagisme, prise de certains traitements comme 
les corticoïdes et certains antiépileptiques). Ces différents éléments, et la 
reconnaissance, la prévention et le traitement des fragilités osseuses secon­
daires de l’enfant font ainsi l’objet d’un Protocole National de Diagnostic 
et de Soins (PNDS), intitulé « Fragilités osseuses secondaires de l’enfant » 
et publié en 2019 (Filière OSCAR, 2019), qui s’applique notamment aux 
enfants polyhandicapés, et dont nous allons ici préciser quelques points 
spécifiques.

Compte tenu d’une part de leur mobilité très restreinte, d’autre part des 
troubles nutritionnels fréquents, des multiples traitements qu’ils reçoivent, 
les patients polyhandicapés apparaissent d’emblée comme à risque de fragi­
lité osseuse. Dans la littérature, des études s’intéressent spécifiquement aux 
valeurs de DMO retrouvées dans des populations d’enfants et/ou d’adultes 
avec atteinte motrice sévère définie par un score à l’échelle Gross Motor 
Function Classification System (GMFCS) supérieur ou égal à III ou IV, parfois 
également retrouvées dans des populations spécifiques comme des filles avec 
syndrome de Rett ou des patients avec SMID (Severe and Multiple Intellectual 
Disabilities) pour les études japonaises. Par ailleurs, quelques articles se sont 
intéressés à l’épidémiologie des fractures dans ces populations.

Ainsi en 2012, Coppola et coll. rapportent une série de 113 enfants âgés de 
plus de 3 ans, répartis en 3 groupes  : 40 enfants avec paralysie cérébrale et 
déficience intellectuelle d’âge moyen 9,1 ans (groupe  1), 47  enfants avec 
paralysie cérébrale, déficience intellectuelle et épilepsie d’âge moyen 9,89 ans 
(groupe 2), et 26 enfants avec épilepsie seule d’âge moyen 12,88 ans (groupe 3) 
(Coppola et coll., 2012). Dans leur étude, ils définissent l’ostéopénie par des 
valeurs de Z-score de DMO entre −1 et −2,5  DS, et l’ostéoporose par des 
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valeurs de Z-score de DMO inférieures à −2,5 DS. À noter qu’il n’y a pas 
d’antécédent de fractures quel que soit le groupe dans leur série. Le groupe 1 
constitué de 42,5 % de patients tétraparétiques et 27,5 % de patients avec 
déficience intellectuelle sévère à profonde, a des valeurs anormales de DMO 
pour 42,5 % des patients et 17,5 % ont une ostéoporose telle que définie par 
les auteurs. Le groupe 2 constitué de 49 % de patients tétraparétiques et 74 % 
de patients avec déficience intellectuelle sévère à profonde et dont 85 % 
des patients sont sous polythérapie antiépileptique, a des valeurs de DMO 
anormales pour 70,2 % des patients, 19,1 % ont une ostéoporose. Enfin, les 
enfants du groupe 3 qui sont pour 30,8 % sous polythérapie antiépileptique 
ont des valeurs anormales de DMO pour 11,5 % d’entre eux dont 4 % une 
ostéoporose telle que définie par les auteurs. Les auteurs trouvent ainsi une 
association entre une tétraparésie avec une déficience intellectuelle sévère 
à profonde (ces patients répondant à la définition du polyhandicap) et des 
valeurs de DMO anormales (p = 0,003). Ils notent également une corréla­
tion entre les valeurs de DMO et l’âge, ainsi que l’indice de masse corporelle 
(IMC) avec des valeurs plus basses associées à des valeurs de DMO plus basses 
(Coppola et coll., 2012). Des valeurs basses de DMO (mesurée en lombaire) 
plus fréquentes chez les patients avec atteinte motrice plus sévère (GMFCS 
supérieur ou égal à III) ont également été rapportées de façon rétrospective 
dans une étude portant sur 500 enfants âgés de 4 à 20 ans avec paralysie céré­
brale sans antécédent de fracture : les auteurs retrouvaient une valeur de DMO 
basse en lombaire chez 40,4 % de la totalité des patients, mais chez 52,2 % 
des patients avec un score de GMFCS supérieur ou égal à IV. Des valeurs de 
DMO basses étaient plus fréquemment retrouvées chez les patients de petite 
taille et avec un IMC faible, mais dans cette étude les auteurs ne trouvaient 
pas de lien avec le sexe, l’âge, la prise d’antiépileptiques, le type de paralysie 
cérébrale (spastique/dyskinétique) (Duran et coll., 2018). De façon prospec­
tive, en 2017 Tosun et coll. ont étudié entre autres les valeurs de DMO chez 
30  enfants contrôles et 122  enfants âgés de 3 à 14 ans atteints d’épilepsie 
et/ou avec paralysie cérébrale avec un score GMFCS supérieur ou égal à II 
(Tosun et coll., 2017). Les patients étaient répartis en 3 groupes : 54 patients 
avec épilepsie seule, 30 patients avec paralysie cérébrale seule, 38 patients 
avec paralysie cérébrale et épilepsie. L’étude comportait un groupe contrôle de 
30 enfants. Des valeurs de DMO inférieures à −2 DS étaient retrouvées chez 
50 % et 37,5 % des patients avec paralysie cérébrale sans ou avec épilepsie 
respectivement, et plus basses que chez les patients avec épilepsie seule ou les 
patients du groupe contrôle. Dans cette étude, l’absence de marche autonome 
était associée à un risque relatif 3,9 fois plus élevé d’avoir une DMO basse. 
Il n’était pas rapporté de fracture dans cette série (Tosun et coll., 2017). L’une 
des études de référence dans la paralysie cérébrale moyenne à sévère est celle 
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de Henderson et coll. en 2002 (Henderson et coll., 2002) qui rapportait les 
données prospectives de 117 enfants (âgés de 2 à 19 ans pour un âge moyen 
de 9 ans) avec paralysie cérébrale et un score GMFCS supérieur ou égal à III. 
Dans leur étude, la DMO a pu être mesurée chez 14 % des enfants au fémur 
proximal, 67 % au fémur distal et 84 % en lombaire. Les auteurs notaient peu 
de corrélation entre DMO fémorale distale et DMO lombaire. Avec l’âge, la 
DMO diminuait en fémoral distal mais pas en lombaire. En fémoral distal, des 
valeurs de Z-score de DMO inférieures à −2 DS étaient présentes chez 86 % 
des patients de plus de 9 ans. Les auteurs rapportaient une corrélation néga­
tive entre les valeurs de Z-score de DMO et le score GMFCS et ainsi 96 % 
des patients avec un GMFCS égal à V avaient des Z-score inférieurs à −2 DS 
au fémur contre 43 % des patients avec un GMFCS égal à III (Henderson et 
coll., 2002).

Concernant l’épidémiologie des fractures dans ces populations, les données 
reposent avant tout sur des études rétrospectives. Ainsi Leet et coll. (2006) 
rapportent des données rétrospectives sur 418 enfants avec paralysie cérébrale, 
dont 58 % étaient quadriplégiques. Cinquante enfants (12 %) (36 quadripa­
rétiques, 10 diplégiques) ont une histoire de fracture (66  fractures au total) 
dont 15 en ont eu plusieurs. Ces fractures sont survenues suite à des trauma­
tismes à basse énergie pour 46 d’entre elles, voire sans traumatisme identifié 
pour 10, et suite à des traumatismes à haute énergie pour 10. L’âge moyen des 
enfants à la première fracture était de 8,6 ans (Leet et coll., 2006). Par la suite, 
Uddenfeldt Wort et coll. (2013) ont rapporté une étude rétrospective portant 
sur les données recueillies entre 2002 et 2010 de 536 enfants avec paralysie 
cérébrale dont 152 avaient un score GMFCS supérieur à III. Pour l’ensemble 
de leur population, ils retrouvaient un risque de fracture similaire à celui de la 
population générale. Ils relevaient 103 fractures dont 19 étaient survenues sans 
notion de traumatisme. Dix-sept de ces 19 fractures non traumatiques étaient 
survenues chez des patients avec un score GMFCS supérieur à III. Chez ces 
patients avec un GMFCS supérieur à III, les fractures fémorales étaient les 
plus fréquentes (Uddenfeldt Wort et coll., 2013). Dans l’étude d’Henderson, 
étaient rapportées 15 % de fractures, 40 % des patients avec fracture en ayant 
eu plus d’une ; chez les non-marchants âgés de plus de 10 ans, la fréquence des 
fractures s’élevait à 28 %. Il s’agissait de fractures fémorales et tibiales principa­
lement (Henderson et coll., 2002). Chez l’adulte, les fractures sont rapportées 
comme plus fréquentes dans la population avec paralysie cérébrale toute sévé­
rité confondue (6,3 % versus 2,7 %) (Whitney et coll., 2019). Des données sur 
des populations associant adultes et enfants avec paralysie cérébrale et ayant 
eu au moins une fracture entre 2011 et 2017 ont également été rapportées 
concernant 57 enfants (dont 40,4 % avec un score GMFCS à V, et 93 % ont 
un trouble du neurodéveloppement associé) et 58 adultes (dont 36,2 % avec 
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un score GMFCS à V) (Kannikeswaran et coll., 2022). Les auteurs rappor­
taient ainsi 64 fractures chez ces 57 enfants (4 en ont eu plusieurs) et 64 frac­
tures chez les 58 adultes (5 en ont eu plusieurs). Que ce soit chez les adultes 
ou les enfants, 2/3 des fractures étaient survenues suite à des traumatismes de 
faible énergie, en sachant que par ailleurs il n’était pas retrouvé de cause aux 
fractures dans 29,7 % des cas chez les enfants et 6,3 % des cas chez les adultes, 
a fortiori si le score GMFCS était de IV ou V. Parmi les causes de traumatisme, 
il était retrouvé des fractures liées à l’usage d’un fauteuil roulant manuel, à 
la réalisation de transferts (20 % versus 9 %) ou de découverte fortuite lors 
des soins (14 % versus 6 %) plus fréquemment chez les adultes avec un score 
GMFCS IV et V que chez les enfants, tandis qu’à l’inverse chez les enfants avec 
un score GMFCS IV ou V, les fractures liées aux crises épileptiques étaient plus 
fréquentes (14 % versus 3 %). Les fractures survenaient principalement aux 
membres inférieurs (67,2 % des enfants, 62,5 % des adultes), et l’extrémité 
distale du fémur était plus fréquemment atteinte chez les enfants avec score 
GMFCS à IV ou V (59,1 % des enfants et 42,9 % des adultes). Chez l’adulte, le 
pied et la cheville étaient les plus fréquemment atteints (40 %). En 2009, une 
revue de littérature a repris les données épidémiologiques disponibles concer­
nant les patients avec paralysie cérébrale non marchants (GMFCS supérieur à 
III) : les auteurs retenaient alors 7 articles sur l’épidémiologie des fractures et 
21 sur les valeurs de DMO dans cette population. Après avoir évalué la qualité 
méthodologique des études, les auteurs retenaient une incidence annuelle de 
fracture de 4 % et une prévalence de valeur basse de DMO de 77 % (Mergler 
et coll., 2009), confirmant donc les données vues plus haut sur la fréquence 
de cette problématique dans la population d’enfants avec paralysie cérébrale 
sévère qui recoupe une partie de la population des enfants polyhandicapés. 
Plus récemment, nous n’avons trouvé qu’une seule étude s’étant intéressée à 
la définition retenue de fragilité osseuse chez l’enfant, tenant compte à la fois 
de la survenue de fractures et de valeurs de DMO (Alvarez Zaragoza et coll., 
2018). Cette étude prospective monocentrique a porté sur 59 enfants âgés de 
6 à 18 ans (61 % avaient moins de 11 ans) avec paralysie cérébrale, dont 8,5 % 
avaient une ostéoporose définie par des valeurs de Z-score de DMO inférieures 
à −2 DS et des antécédents de fractures, et 74,6 % avaient des valeurs de DMO 
inférieures à −2 DS isolées. Les auteurs ne retrouvaient pas de différence selon 
le sexe, mais les adolescents avaient une DMO plus basse que les enfants plus 
jeunes. Quatre-vingts pour cent des enfants avec un score GMFCS à V avaient 
une DMO basse, contre 20 % des enfants ayant un score GMFCS à IV et 0 % 
des GMFCS à III.

On retient de ces données des valeurs de DMO basses chez plus de 70 % des 
patients avec polyhandicap, et ce dès la petite enfance, et une fréquence aug­
mentée de fractures, témoignant de la présence d’une fragilité osseuse (avec 
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des fractures) chez 5 à 10 % au moins des enfants polyhandicapés. Il faut donc 
savoir reconnaître cette fragilité osseuse, la diagnostiquer, la prévenir et la 
traiter le cas échéant.

Facteurs de risque de fragilité osseuse secondaire

Comme mentionné précédemment, les facteurs de risque de fragilité osseuse 
secondaire sont bien détaillés dans le texte du PNDS (Filière OSCAR, 2019) 
et nous allons ici en faire ressortir les éléments qui s’appliquent plus spéci­
fiquement à la population des enfants polyhandicapés mais également aux 
adultes polyhandicapés.

Facteurs génétiques

Concernant la population de sujets polyhandicapés, le syndrome de Rett est 
un exemple où l’atteinte génétique causale en elle-même entraîne une fra­
gilité osseuse particulière (on parlera alors bien de comorbidité). Il est ainsi 
montré de longue date que les filles atteintes du syndrome de Rett ont une 
DMO plus basse y compris quand on contrôle pour l’âge et le poids, sans 
effet retrouvé du traitement antiépileptique dans l’étude princeps rapportant 
cette spécificité de la pathologie (Haas et coll., 1997). Chez les filles atteintes 
du syndrome de Rett, l’âge osseux serait plutôt en avance. La DMO est plus 
altérée chez les filles non ambulantes, sous antiépileptiques, et/ou ayant des 
difficultés nutritionnelles (Pecorelli et coll., 2021).

Par la suite, il a été montré que l’atteinte osseuse est plus en rapport avec 
un défaut de formation osseuse qu’un excès de résorption. Le rôle propre du 
gène MECP2 avec la recherche de corrélations génotype/phénotype et des 
modèles animaux ont spécifiquement étudié cette atteinte osseuse (Pecorelli 
et coll., 2021). Il est ainsi démontré que les mutations du gène MECP2 qui 
donnent les phénotypes les plus sévères de syndrome de Rett sont associées 
à une ostéoporose plus sévère, avec un rôle propre des mutations de MECP2 
dans les voies de régulation du métabolisme osseux (Caffarelli et coll., 2020).

Facteurs nutritionnels

Comme cela a été vu dans le chapitre sur les troubles de l’alimentation et 
de la nutrition, la malnutrition voire la dénutrition sont fréquentes dans la 
population polyhandicapée. Dans différentes études s’étant intéressées à la 
mesure de la masse osseuse chez les enfants atteints de paralysie cérébrale, 
notamment dans ses formes modérées à sévères, les auteurs ont analysé les 
relations qui existent entre état nutritionnel et santé osseuse. Parmi ceux-ci, 
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Évaluation de la fragilité osseuse

Concernant l’évaluation de la fragilité osseuse, nous renvoyons à nouveau le 
lecteur vers le PNDS sur les fragilités osseuses secondaires de l’enfant (Filière 
OSCAR, 2019) qui rappelle tout d’abord que les marqueurs biologiques de 
résorption et de formation osseuses ne sont pas corrélés aux valeurs de DMO 
dans la paralysie cérébrale, et ont donc peu d’utilité en termes de diagnostic. 
En revanche, ils peuvent avoir un intérêt dans le cadre du suivi d’un traite­
ment par biphosphonates qui inhibent la résorption osseuse.

L’examen de référence pour évaluer la masse osseuse est l’ostéodensitométrie 
(par DXA49) dont les recommandations de l’ISCD sont de mesurer la DMO 
totale au niveau du corps entier (excepté la tête), ou au niveau du rachis lom­
baire, et dont les résultats sont exprimés en Z-score en fonction de l’âge et du 
genre (Schousboe et coll., 2013 ; Filière OSCAR, 2019). Cependant, la réali­
sation de ces mesures peut être rendue difficile chez certains patients, notam­
ment en cas de mouvements involontaires durant l’examen, de déformations 
orthopédiques majeures, ou en cas de dispositif médical dans le champ de la 
mesure (par exemple pompe à baclofène, matériel d’ostéosynthèse, gastrosto­
mie…). Ainsi dans leur étude, Henderson et coll. (2002) rapportaient que la 
mesure de la DMO avait pu être réalisée chez seulement 16 % de leurs patients 
en proximal fémoral, 67 % en fémoral distal et 84 % au niveau lombaire, et 
rappelons que dans leur étude les valeurs de DMO en lombaire et en fémoral 
n’étaient pas corrélées entre elles et de plus les antécédents de fractures des os 
longs étaient corrélés avec la DMO fémorale mais pas lombaire (Henderson 
et coll., 2002). L’équipe de Mergler et coll. en 2012 s’est plus spécifiquement 
intéressée à la faisabilité et aux facteurs pouvant perturber la réalisation et 
l’interprétation des résultats de mesure de DMO par ostéodensitométrie chez 
les enfants avec paralysie cérébrale sévère (score GMFCS supérieur à III) et 
déficience intellectuelle (Mergler et coll., 2012). Ils ont ainsi étudié les don­
nées de 27 enfants âgés de 2 à 19 ans ayant eu une mesure de DMO par ostéo­
densitométrie et ont relevé les artéfacts ou difficultés techniques pouvant 
perturber l’interprétation des résultats  : dans 82 % des cas, les mouvements 
involontaires de l’enfant étaient retenus, dans 67 % des cas une composition 
corporelle anormale, dans 56 % des cas une petite taille pour l’âge, dans 37 % 
des cas une scoliose. Les autres facteurs qui perturbaient les mesures étaient la 
présence de contractures musculaires, la présence de matériel étranger (gastro­
stomie si dans le champ, pompe à baclofène, matériel d’ostéosynthèse…). 
En moyenne ils retrouvaient 5,3 (1‑8) facteurs perturbateurs par enfant. Les 
valeurs de DMO obtenues chez ces patients n’étaient corrélées à aucun de 

49.  DXA : Dual energy X-ray Absorptiometry
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ces facteurs dont le poids sur l’interprétation des valeurs ne pouvait donc être 
estimé, bien qu’ils doivent être pris en compte dans l’analyse de l’ostéodensito­
métrie (Mergler et coll., 2012). Rappelons également les relations qui existent 
et sont confirmées dans la population d’enfants avec paralysie cérébrale sévère 
entre maturation osseuse, taille, masse grasse et DMO détaillées plus haut 
(Henderson et coll., 2005). Bien que ces facteurs modifiant la DMO soient 
connus, il n’existe pas à ce jour de méthodes permettant de les intégrer dans 
l’analyse de la santé osseuse d’un patient donné, a fortiori polyhandicapé.

Compte tenu des difficultés liées à la technique de mesure de la DMO au niveau 
du rachis et/ou du corps entier, des mesures au niveau d’autres segments se sont 
progressivement développées et ont fait l’objet en 2019 d’une publication de 
l’ISCD (Weber et coll., 2019). Ainsi la mesure de la DMO au fémur proximal 
est recommandée par les experts pour les patients non ambulants. Les experts 
soulignent notamment l’intérêt de mesurer la masse osseuse au niveau des os 
les plus fragilisés par l’absence de déambulation et le fait que les mesures sur 
corps entier pourraient sous-évaluer l’atteinte des os longs des membres infé­
rieurs. Ils signalent l’existence de valeurs de références pour différents appareils 
de mesure, dans différents pays, cependant majoritairement pour les enfants 
âgés de plus de 5 ans. Concernant la mesure de la DMO en fémoral distal et 
latéral, les auteurs rappellent que des valeurs basses de la DMO à ce niveau 
sont associées à un risque plus élevé de fracture non traumatique des membres 
inférieurs, et recommandent donc que cette mesure puisse être utilisée chez 
des patients non ambulants, notamment ceux ayant du matériel orthopédique 
(plaques d’ostéosynthèse, clous…), des déformations importantes du bassin ou 
du rachis, des difficultés de positionnement. Ils soulignent notamment son inté­
rêt dans l’évaluation de l’efficacité de la verticalisation ou autre mesure de mise 
en charge. Les auteurs soulignent cependant que tous les centres ne disposent 
pas de normes adaptées, notamment pour les enfants âgés de moins de 6 ans et 
les adultes (Weber et coll., 2019), ce qui rejoint la réserve émise dans le PNDS 
sur la disponibilité de cette mesure malgré son intérêt (Filière OSCAR, 2019). 
De façon plus générale, les experts soulignaient l’importance d’avoir des don­
nées sur la précision des mesures pour une population donnée, pour chaque site 
de mesure de la DMO, ce qui fait encore trop souvent défaut (Weber et coll., 
2019). Les experts se prononcent également favorablement sur la détection 
automatisée des fractures vertébrales par ostéodensitométrie mentionnée égale­
ment dans le PNDS, mais signalent aussi les facteurs qui en limitent l’applica­
bilité (mouvements de l’enfant et manque de coopération, présence de matériel 
d’ostéosynthèse, scoliose sévère), qui concernent fréquemment les patients 
polyhandicapés (Filière OSCAR, 2019 ; Weber et coll., 2019). Là encore, des 
études sur la faisabilité et la rentabilité diagnostique de cette méthode moins 
irradiante nécessitent une évaluation dédiée aux patients polyhandicapés.
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En conclusion, dans l’évaluation de la fragilité osseuse, nous soulignons les 
recommandations du PNDS (Filière OSCAR, 2019) qui retiennent la néces­
sité d’interpréter les résultats d’imagerie dont l’ostéodensitométrie en tenant 
compte de la pathologie, des facteurs de risque associés et également du bilan 
phosphocalcique des enfants. L’ostéodensitométrie reste l’examen de réfé­
rence, évaluant la DMO préférentiellement au corps entier (excepté la tête) 
ou au rachis lombaire, mais les mesures en fémoral notamment distal pour 
la population polyhandicapée sont également intéressantes. Les valeurs de 
DMO sont exprimées en Z-score pour l’âge et le genre, et leur interprétation 
doit tenir compte d’un éventuel retard de taille, pubertaire ou de maturation 
osseuse. La première évaluation doit être réalisée dès l’apparition de fractures 
des os longs sans traumatisme les expliquant ou de fractures de vertèbres, ou 
de douleurs inexpliquées, notamment en cas de dénutrition sévère prolongée 
et idéalement à partir de 6 à 8 ans. Ultérieurement, le suivi sera déterminé par 
la survenue de fractures, en cas de valeurs anormales de la DMO à la première 
évaluation et/ou à la puberté et en fin de croissance.

Traitements préventifs

Concernant les traitements préventifs, nous renverrons une nouvelle fois au 
PNDS qui souligne en premier lieu la nécessité de corriger si possible les fac­
teurs de risque sous-jacents (Filière OSCAR, 2019) :
•  la maladie causale et les traitements associés : soulignons que dans le cadre 
du polyhandicap il sera difficile d’avoir une action curative spécifique. Une 
attention particulière sera notamment apportée concernant l’usage et la sur­
veillance des patients sous corticoïdes au long cours, sous régime cétogène 
ou antiépileptiques au long cours ce qui est très fréquemment le cas dans la 
population polyhandicapée (Ko et coll., 2020) ;
•  les troubles de la nutrition : pour assurer un état nutritionnel satisfaisant, 
nous renvoyons le lecteur au chapitre sur les troubles de l’alimentation et de 
la nutrition ;
•  les apports en vitamine D et calcium : il n’existe pas de recommandations 
spécifiques à la population polyhandicapée mais les recommandations pour la 
population générale doivent a minima être appliquées, avec dans cette popu­
lation à risque un dosage annuel du 25(OH) vitamine D, ce qui rejoint éga­
lement les recommandations de l’ESPGHAN (European Society for Paediatric 
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition) (Romano et coll., 2017) citées 
dans le chapitre sur les troubles de l’alimentation et de la nutrition ;
•  les déficits hormonaux : le traitement d’un retard pubertaire éventuel est 
préconisé (McLean et coll., 2023), de même que la substitution d’un déficit 
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en hormone de croissance avéré même si son effet sur l’évolution de la DMO 
n’est pas démontré dans cette population (Hough et coll., 2010) ;
•  le renforcement musculaire et l’activité physique : , nous renvoyons égale­
ment le lecteur au chapitre sur les troubles de la motricité.

Cependant, concernant l’augmentation de l’activité physique, notons ici 
que la mise en charge par la verticalisation notamment, peut être considérée 
comme une des interventions dans ce domaine pour les patients polyhandica­
pés et/ou avec paralysie cérébrale sévère. Une revue récente de la littérature 
(McLean et coll., 2023) retient globalement un intérêt de la mise en charge 
par verticalisation pour améliorer la DMO, l’amplitude des mouvements, lut­
ter contre la sédentarité, une amélioration des troubles digestifs dont la consti­
pation, la prévention des déformations des hanches ; une action est moins 
claire sur la spasticité. Les données validant scientifiquement ces effets sont 
considérées comme peu robustes, cependant peu d’effets secondaires relatifs à 
ces interventions sont rapportés. Les durées de verticalisation et la méthode 
de verticalisation ne font pas consensus, mais il semble cependant qu’une 
verticalisation avec 20 à 30° d’abduction (10 à 15° de chaque côté) soit glo­
balement bien tolérée, et il est à encourager des temps de verticalisation de 
60 minutes 5 jours par semaine. Par ailleurs, cette revue a également analysé 
des données qualitatives portant sur les retours des familles, des patients si 
possible et des thérapeutes, qui soulignaient l’importance d’intégrer la verti­
calisation dans le projet de vie du patient, ce qui permettait alors également 
d’avoir un effet sur des activités et sur la participation sociale (alimentation, 
communication, jeux) (McLean et coll., 2023).

Traitements curatifs : biphosphonates

Le traitement par biphosphonates qui inhibent la résorption osseuse médiée 
par les ostéoclastes est à ce jour le seul traitement de la fragilité osseuse symp­
tomatique chez l’enfant (en présence de fractures) comme le rappelle en 
préambule le PNDS sur les fragilités osseuses secondaires de l’enfant (Filière 
OSCAR, 2019). Il existe de même des recommandations australiennes sur 
leur utilisation chez l’enfant et l’adolescent (Simm et coll., 2018). Leur indi­
cation n’est à ce jour pas retenue en prévention, c’est-à-dire chez un patient 
à risque ayant une diminution isolée de la mesure de DMO sans fracture asso­
ciée, même si cela fait parfois l’objet de discussions en centre expert notam­
ment dans le contexte de sujets douloureux sans autre cause identifiée, ou en 
amont d’une chirurgie. Cependant, ces indications n’ont à ce jour pas fait 
l’objet d’études dédiées, a fortiori dans la population polyhandicapée (Filière 
OSCAR, 2019).
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Concernant les données disponibles sur l’utilisation des biphosphonates dans 
la population polyhandicapée, nous retiendrons d’une part des données sur des 
populations d’enfants et adolescents avec paralysie cérébrale sévère (Plotkin 
et coll., 2006 ; Iwasaki et coll., 2008 ; Fehlings et coll., 2012 ; Kim et coll., 
2015 ; Ozel et coll., 2016 ; Sees et coll., 2016 ; Hurley et coll., 2021), et 
d’autre part dans le syndrome de Rett (Lambert et coll., 2017 ; Wiedemann et 
coll., 2019). La méta-analyse de 2021 de la Cochrane (Hurley et coll., 2021) 
retient au final 2 essais randomisés incluant au total 34 jeunes âgés de moins 
de 18 ans, non-marchants, avec un effet positif sur l’évolution de la DMO en 
lombaire et fémoral, cependant sans données sur le risque de fractures, l’évolu­
tion des douleurs, du confort ou de la qualité de vie des patients. Concernant 
l’évolution du risque de fractures sous traitement par biphosphonates dans la 
population avec paralysie cérébrale, l’étude rétrospective de Sees et coll. (Sees 
et coll., 2016) chez 32 enfants avec paralysie cérébrale avec score GMFCS 
supérieur à II a montré une réduction du risque de fracture sur 6 ans sous trai­
tement par biphosphonates intraveineux (5 cures de pamidronate 1 mg/kg/j 
sur 3 jours tous les 3 mois). En pré-traitement, les auteurs rapportaient 102 
fractures, 28 après le traitement. Avec un suivi moyen de 6,4 ans (2‑14 ans), 
les auteurs trouvaient une diminution de l’incidence des fractures de 2,4 à 0,1 
en post-traitement, le site fémoral étant le plus fréquemment fracturé dans les 
2 cas (54 % et 61 %, en pré- et post-traitement respectivement), cependant 
11 patients (34 %) avaient tout de même eu des fractures en post-traitement 
(Sees et coll., 2016).

Concernant le syndrome de Rett, Lambert et coll. ont publié les données 
rétrospectives portant sur 20 filles avec syndrome de Rett entre 2009 et 2016 
(Lambert et coll., 2017), traitées par pamidronate pour DMO basse et fracture 
ou douleur osseuse, le traitement ayant débuté à un âge médian de 12,5 ans 
(6‑39). Les filles avaient un IMC médian de 13,9 (11‑19), 13/20 avaient des 
apports caloriques insuffisants, 15/20 avaient des apports en calcium insuffi­
sants, 4/20 avaient une nutrition entérale, 14/20 avaient une supplémentation 
en vitamine D préexistante au traitement par biphosphonates, 18/20 étaient 
sous antiépileptiques et 7/14 des filles âgées de plus de 10 ans avaient un retard 
pubertaire et/ou une aménorrhée primaire. Le score GMFCS était à V pour 
15/20 des filles, des douleurs avant traitement étaient rapportées chez 16/20, 
et 13/20 avaient eu au moins une fracture avant le traitement (de découverte 
fortuite ou suite à un traumatisme mineur, toutes chez des patientes non mar­
chantes), 37 fractures au total dont 24 dans les 6 mois avant le traitement. 
Suite au traitement par biphosphonates intraveineux, les auteurs rapportaient 
une amélioration de la DMO lombaire (p = 0,0006) qui se maintenait dans 
le suivi. Ils observaient également une diminution de l’excrétion urinaire de 
calcium mais pas des autres paramètres biologiques. Une amélioration de la 
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douleur était rapportée pour 15/20 des patientes, 2 patientes avaient repris la 
marche, une patiente avait repris la verticalisation. Une seule fracture était 
survenue au cours des 2 ans de traitement dans cette population (Lambert et 
coll., 2017).

À ce jour, les biphosphonates par voie orale ne sont pas indiqués chez l’en­
fant, et ne sont indiqués chez l’enfant par voie intraveineuse qu’en cas de 
fragilité osseuse symptomatique avérée (avec les critères de l’ISCD), et en 
association à des apports optimaux en calcium et vitamine D. Ils sont globa­
lement bien tolérés, les principaux effets secondaires rapportés étant un syn­
drome pseudo-grippal fébrile, d’éventuelles douleurs musculaires, des nausées 
et vomissements lors de la première perfusion, ainsi que des hypocalcémies 
nécessitant une surveillance et une recharge en calcium et vitamine D avant 
le traitement. Chez l’enfant, l’ostéonécrose de la mâchoire et les fractures 
atypiques ne sont pas décrites (Filière OSCAR, 2019).

Troubles endocrinologiques et métaboliques

Dans cette partie, nous allons aborder plus spécifiquement les troubles autour 
de la puberté.

Par ailleurs au cours du vieillissement comme cela est traité dans le chapitre dédié 
de cette expertise (voir chapitre « Vieillissement et lieux de vie »), les troubles 
métaboliques comme le diabète, les dyslipidémies sont rarement rapportés 
(Rousseau, 2018).

Concernant les troubles pubertaires, rappelons ici les travaux cités plus haut 
dans la partie sur la fragilité osseuse ayant montré d’une part des taux d’IGF1 
abaissés (en lien avec la sévérité de l’atteinte motrice notamment ; Nazif et 
coll., 2017), un développement des caractères sexuels secondaires marqué par 
un développement de la pilosité pubienne plus précoce chez les enfants avec 
paralysie cérébrale, mais une ménarche ou une croissance génitale chez le gar­
çon plus tardives (Worley et coll., 2002), et une maturation osseuse souvent 
retardée (a fortiori en cas de malnutrition) (Henderson et coll., 2005). Les 
liens entre puberté, croissance staturale et sécrétion d’hormone de croissance 
ont également été étudiés chez 20 enfants âgés de 6 à 18 ans avec paralysie 
cérébrale et score GMFCS à III ou plus (Kuperminc et coll., 2009), et com­
parés aux données de 63 enfants contrôles appariés pour l’âge et le sexe, avec 
un suivi prospectif tous les 6 mois sur 3 ans. Quel que soit le stade puber­
taire, les auteurs trouvaient une croissance staturale diminuée chez les enfants 
avec paralysie cérébrale, un schéma d’évolution des taux d’IGF1 et de GH 
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(hormone de croissance) avec l’âge similaire aux enfants contrôles mais à des 
taux plus faibles (Kuperminc et coll., 2009).

Concernant les retards pubertaires, une étude rétrospective a porté sur 
65  enfants âgés de 6 à 18 ans (âge moyen 13,5 ans), avec atteinte neuro­
logique sévère, non-marchants, suivis pour paralysie cérébrale post anoxo-
ischémie périnatale (44 %), syndromes génétiques avec dysmorphie sans 
trouble connu spécifique de la puberté (30 %), encéphalopathies épilep­
tiques (26 %). Sur l’ensemble de la population, 89 % des patients étaient 
sous antiépileptiques. Ces patients ont été comparés à 50 contrôles appariés 
pour l’âge. Des troubles de la puberté étaient observés chez 12 patients soit 
18,5 % des patients vs 2 % des contrôles, avec 8 retards pubertaires (3 gar­
çons d’âge moyen 12,6 ans, 5  filles d’âge moyen 13,9 ans), 2  pubertés pré­
coces centrales et 2 prématurités adrénarches (développement de la pilosité 
pubienne). Des taux abaissés d’hormones gonadotropes (hormone lutéini­
sante [LH], hormone folliculo-stimulante [FSH]) étaient retrouvés aussi bien 
chez les filles que chez les garçons. Un IMC abaissé était plus fréquent chez les 
patients avec retard pubertaire. Si le retard pubertaire est plus fréquent dans 
la population des enfants avec atteinte neurologique sévère, des auteurs ont 
récemment rapporté également 4 cas de patients avec retard pubertaire et de 
croissance dans un contexte de paralysie cérébrale et dont le bilan a identifié 
un pan-hypopituitarisme, ce qui incite à le rechercher avec des dosages hor­
monaux en cas de doute (Uday et coll., 2017). Rappelons que les retards 
pubertaires font partie des facteurs de risque de fragilité osseuse, ce qui néces­
site de les traiter a minima dans cette indication.

Les pubertés précoces ont été étudiées dans la population d’enfants avec 
paralysie cérébrale, sur le plan hormonal et des paramètres anthropomé­
triques associés, par une équipe italienne qui a comparé 22  enfants avec 
paralysie cérébrale et puberté précoce centrale (groupe A), 22 enfants avec 
paralysie cérébrale sans puberté précoce (groupe  B), et 22  enfants avec 
puberté précoce centrale sans paralysie cérébrale (groupe  C). Les para­
mètres anthropométriques n’étaient pas différents entre les groupes A et B, 
en revanche la taille (ajustée à la taille cible calculée à partir de la taille des 
parents) était plus petite dans le groupe A comparativement au groupe C, 
tandis que les taux de LH et œstradiol étaient plus élevés dans le groupe A 
que le groupe C. Les auteurs concluaient sur le fait que ces résultats tra­
duisaient des pubertés précoces centrales plus précoces et de sévérité plus 
marquée notamment en termes de pronostic de taille finale chez les patients 
avec paralysie cérébrale (Bruzzi et coll., 2017). Il n’existe pas à ce jour de 
données en faveur ou à l’encontre d’un traitement éventuel des pubertés 
centrales précoces dans la population des enfants avec paralysie cérébrale 
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et a fortiori un polyhandicap. Dans leur étude, Bruzzi et coll. rapportaient 
cependant un moindre effet du traitement chez les patients avec paralysie 
cérébrale (Bruzzi et coll., 2017).

Enfin, concernant les aspects psychologiques autour de la puberté, nous cite­
rons un travail récent réalisé auprès de 9 parents (7 mères) de jeunes filles 
âgées de 14 à 24 ans avec paralysie cérébrale et score GMFCS IV ou 5 et défi­
cience intellectuelle. Les parents rapportaient avoir été très anxieux en anti­
cipant la survenue des menstruations de leur fille (douleurs, crises épileptiques 
plus fréquentes…), souhaitant pouvoir les éviter, mais une fois confrontée aux 
règles, une mère rapportait que cela lui renvoyait au contraire un signal vécu 
comme positif, un phénomène « naturel ». Les parents notaient globalement 
qu’ils avaient obtenu des informations sur le sujet soit via leur pédiatre, sinon 
au sein de l’établissement d’accueil de leur fille, ou via des échanges entre 
groupes de parents, mais tous étaient globalement demandeurs de plus d’in­
formations sur le sujet en amont. Enfin, un des sujets principaux qui émergeait 
de ces entretiens autour de la puberté et ménarche de ces filles, concernait le 
risque d’abus sexuel, son dépistage et sa prévention (pour ces aspects, nous 
renvoyons le lecteur au chapitre sur la maltraitance) (Gray et coll., 2020).

Concernant les autres troubles endocrinologiques, nous ne les détaillerons 
pas ici mais en fonction de l’étiologie du polyhandicap ils peuvent faire partie 
intégrante du tableau clinique : pan-hypopituitarisme et anomalies de la ligne 
médiane comme les holoprosencéphalies ; perturbations thyroïdiennes dans 
le cadre du déficit en transporteur des hormones thyroïdiennes MCT8 ou 
syndrome d’Allan Herndon-Dudley.

Les patients polyhandicapés peuvent également, comme tout autre patient, 
développer des pathologies endocriniennes « classiques » dont le diagnos­
tic pourra éventuellement être rendu plus complexe du fait de leur difficulté 
à rendre compte de symptômes, et c’est ainsi le suivi médical régulier et le 
retour des aidants professionnels et familiaux qui guideront l’orientation dia­
gnostique. Nous citons un cas rapporté d’acido-cétose révélatrice d’un diabète 
de type 1 ayant conduit à un choc hypovolémique chez un patient SMID : 
bien qu’elle ait eu une polyurie habituelle dans ce contexte, elle ne pouvait 
exprimer la soif, les apports hydriques n’avaient pas été compensés d’où le 
choc hypovolémique et la déshydratation intenses (Fujita et coll., 2021).

Enfin, concernant ce que l’on appelle le syndrome métabolique, il s’agit d’une 
situation clinique dans laquelle l’intrication de différents facteurs de risque 
conduit à un risque élevé de maladie cardiovasculaire, de diabète de type 2 et 
donc une mortalité plus élevée. Ces facteurs de risque incluent l’obésité, des 
troubles glycémiques et une insulino-résistance, une hypertension artérielle, des 
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taux élevés de triglycérides et des taux bas de HDL cholestérol, une hyperuricé­
mie. Rappelons tout d’abord la faible proportion de cas de diabète rapportés dans 
la cohorte Eval-PLH, y compris au cours du vieillissement (Rousseau, 2018). 
Dans une étude récente, une équipe italienne s’est cependant intéressée de 
façon rétrospective au profil métabolique de 44  patients (25  garçons) avec 
atteinte neurologique sévère (score GMFCS à V), âgés de 13 ans en moyenne, 
dont 95 % étaient également sous traitement antiépileptique et dont l’indice 
de masse corporelle était diminué (inférieur à −2 DS) et qui étaient tous sous 
nutrition entérale. Ils ont été comparés dans cette étude à 120 contrôles appa­
riés pour le sexe et l’âge. Les auteurs montrent dans cette étude que les profils 
glucidiques et d’insulino-résistance parmi les enfants avec atteinte neurolo­
gique sévère sont plus hétérogènes, avec en moyenne des taux d’insuline au 
jeûne et de triglycérides plus élevés que dans la population contrôle (Calcaterra 
et coll., 2021). Il est difficile de généraliser sur ces données, qui peuvent néan­
moins inciter à suivre de façon plus précise sur le plan métabolique les patients 
polyhandicapés, y compris en l’absence d’obésité manifeste.

Conclusion

La fragilité osseuse chez l’enfant et l’ostéoporose chez l’adulte concernent donc 
fréquemment les patients polyhandicapés, en lien notamment avec leur res­
triction de mobilité et de mise en charge, mais également en lien avec d’autres 
comorbidités comme les troubles de la nutrition, l’épilepsie et les traitements 
associés, voire faisant partie intégrante de la pathologie causale (syndrome 
de Rett). Cette fragilité osseuse expose à un risque accru de fractures et son 
corollaire de douleurs, limitation de mobilité accrue, déformations osseuses et 
articulaires accrues. Des recommandations nationales existent concernant la 
fragilité osseuse de l’enfant qu’il convient d’appliquer aux patients polyhan­
dicapés (Filière OSCAR, 2019), notamment concernant le dépistage et le 
traitement des facteurs de risque, le diagnostic de fragilité osseuse et la mise 
en œuvre des moyens préventifs et curatifs adéquats, nécessitant l’accès des 
patients polyhandicapés, enfants et adultes, aux services spécialisés s’occupant 
de la santé osseuse.

Des recherches devraient être encouragées, portant d’une part sur les outils 
diagnostiques et l’établissement de normes adaptées à la population poly­
handicapée pour ces outils de mesure de la densité minérale osseuse, et d’autre 
part sur l’impact à long terme des traitements par biphosphonates (réduc­
tion du risque fracturaire, effets indésirables sur le long terme, impact sur la 
douleur et la qualité de vie) ainsi que sur leur éventuel intérêt en traitement 
préventif notamment en amont de chirurgies orthopédiques.
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Nous retenons des éléments concernant les troubles endocrinologiques la fré­
quence des troubles de la puberté dans la population polyhandicapée, avec 
d’une part des retards pubertaires mais également des prématures adrénarches 
et d’authentiques pubertés précoces centrales. Étant donné le lien entre défi­
cit en hormones sexuelles et fragilité osseuse, le dépistage et le traitement 
le cas échéant des retards pubertaires sont essentiels dans cette population. 
Concernant les pubertés précoces, il n’existe pas à ce jour de consensus concer­
nant leur éventuel traitement, a fortiori dans la population polyhandicapée ce 
qui nécessiterait d’être étudié spécifiquement.
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12
Troubles du sommeil

Le sommeil se caractérise par une diminution de l’activité motrice, des inter­
actions et de la réponse à l’environnement, dans une posture spécifique (décu­
bitus, fermeture des yeux) ; il est facilement réversible (Teulade, 2021).

Le sommeil est nécessaire au maintien des fonctions vitales, mais aussi dans la 
croissance, les fonctions immunitaires et il a un impact sur le développement 
neurologique, et les processus cognitifs, notamment liés à la mémoire.

La structure du sommeil physiologique est bien connue et évolue avec le déve­
loppement cérébral : il est constitué de 3 à 5 cycles par nuit (plus chez l’en­
fant) alternant le sommeil lent léger (N1 endormissement N2), le sommeil 
lent profond (N3), et le sommeil paradoxal (REM : Rapid Eyes movements).

Sa régulation implique deux systèmes :
•  le processus homéostatique (S) qui régule la durée et la profondeur du som­
meil (accumulation de neurotransmetteurs hypnogènes pendant la phase de 
veille, à l’origine de la pression de sommeil) ;
•  le processus circadien endogène (C) situé principalement dans les noyaux 
suprachiasmatiques (hypothalamus), impliqué dans la régulation de plusieurs 
autres rythmes physiologiques (cardiovasculaire, hormonaux, etc.). Son rythme 
est proche des 24  heures, et est en lien avec des signaux environnementaux 
(lumière-obscurité avec la sécrétion de mélatonine, repas, activité physique, etc.).

Les troubles du sommeil sont des troubles associés au polyhandicap et néces­
sitent une prise en soins. La fréquence de ces troubles qui peuvent être de dif­
férents types, leurs causes et facteurs de risque, leurs méthodes d’évaluation, 
et leurs traitements sont abordés dans ce chapitre.

Prévalence et types de troubles du sommeil  
chez le sujet polyhandicapé

Les troubles du sommeil sont plus fréquents dans la population des enfants avec 
trouble neurodéveloppemental et nous citerons notamment la revue de Tietze et 
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lumineuse et donc la sécrétion de mélatonine), mais aussi la déficience intel­
lectuelle elle-même qui est associée à une diminution des temps de sommeil 
ainsi qu’une moindre qualité de sommeil. Les comorbidités psychiatriques, 
notamment l’anxiété, sont également associées aux insomnies. Par ailleurs, les 
troubles du comportement sont fréquemment associés aux troubles du sommeil. 
Enfin, les traitements que reçoit le patient peuvent influer sur la qualité du som­
meil (notamment les benzodiazépines, la carbamazépine, les corticoïdes, etc.) ;
•  troubles respiratoires du sommeil  : le contrôle respiratoire du sommeil 
étant assuré au niveau du tronc cérébral pour les chémorécepteurs centraux 
sensibles à l’hypercapnie, mais impliquant également les muscles respiratoires 
indispensables à la bonne ventilation, le sujet polyhandicapé sera plus à risque 
de développer des troubles respiratoires du sommeil, à type d’apnées centrales 
ou obstructives notamment. Concernant les apnées obstructives, celles-ci 
peuvent être favorisées par la perturbation de la coordination entre contrac­
tion diaphragmatique et contraction des muscles pharyngés permettant d’en 
assurer l’ouverture à l’inspiration. Dans le cadre des apnées obstructives, une 
évaluation par un oto-rhino-laryngologiste permettra dans un premier temps 
de rechercher une cause anatomique obstructive (hypertrophie amygdalienne 
ou des végétations), de confirmer une laryngomalacie. Il pourra être discuté la 
mise en place d’une ventilation à type de Pression Positive Continue comme 
cela est évoqué dans un autre chapitre de l’expertise (voir chapitre « Troubles 
respiratoires ») ;
•  hypersomnies diurnes  : les médicaments participent également de ces 
symptômes (benzodiazépines, opioïdes, corticostéroïdes), mais l’organisation 
de la journée, notamment en termes d’activités proposées, de temps de trajet 
seront à évoquer dans les facteurs participant à ce trouble. Il sera important, 
tout en respectant une éventuelle fatigue de la personne, de veiller à ce que 
les temps de sommeil et notamment diurnes soient adaptés en fonction de 
l’âge : un adolescent de 15 ans n’aura pas forcément besoin de faire la sieste a 
contrario d’un enfant de 2 ans ;
•  altérations du rythme circadien pouvant être en rapport avec les structures 
anatomiques touchées dans le cadre des lésions à l’origine du polyhandi­
cap (thalamus, prosencéphale, tronc cérébral). Par ailleurs, les troubles du 
sommeil font partie des symptômes de certaines étiologies génétiques comme 
le syndrome de Rett ou le syndrome d’Angelman dans lesquels ils sont de facto 
très fréquents (80 %). En cas de cécité, l’absence de stimulation lumineuse 
perturbera la sécrétion de mélatonine. Enfin n’oublions pas les modifications 
des rythmes circadiens éventuellement imposées par les soins et rythmes ins­
titutionnels (nutrition entérale nocturne, changes, etc.) ;
•  concernant les mouvements anormaux du sommeil, il sera recherché une 
carence en fer en cas de syndrome des jambes sans repos (Teulade, 2021).
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Facteurs de risque de troubles du sommeil

Les facteurs de risque de troubles du sommeil ont été étudiés dans une popu­
lation de 151 enfants âgés de 1 à 24 ans avec paralysie cérébrale à Singapour 
(Chia et coll., 2022) : des troubles du sommeil étaient retrouvés chez 46 %, 
dont 32 % avaient une quantité de sommeil anormale, 37 % une insom­
nie d’endormissement, 34 % des réveils multiples et 32 % rapportaient un 
sommeil de mauvaise qualité. En analyse univariée, les facteurs associés 
aux troubles du sommeil étaient dans cette étude  : un score GFMCS à V, 
la présence d’une épilepsie, des douleurs, des troubles du tonus nécessitant 
un traitement, des contractions musculaires involontaires, une malvoyance. 
En analyse multivariée, le score GFMCS à V et la présence de contractions 
involontaires restaient associés aux troubles de sommeil (Chia et coll., 2022).

Concernant la douleur, nous rappellerons ici l’étude de Dreier et coll. por­
tant sur 212  enfants avec trouble neurodéveloppemental sévère et espé­
rance de vie limitée. Dans cette étude, les aidants évaluaient le sommeil à 
l’aide du questionnaire SNAKE (Sleep Questionnaire for Children with Severe 
Psychomotor Impairment) validé auprès des parents et aidants professionnels 
d’enfants et jeunes adultes (1‑25 ans) avec trouble neurodéveloppemental 
sévère qui comporte 54 items évaluant le sommeil de l’enfant sur les 4 der­
nières semaines dans 5  domaines (difficultés d’endormissement, difficultés 
de maintien de sommeil, troubles respiratoires, somnolence diurne, troubles 
diurnes du comportement), mais aussi la durée totale de sommeil, sa qua­
lité globale et son effet réparateur, ainsi qu’il questionne des facteurs pou­
vant favoriser les troubles du sommeil (douleur, positionnement, épilepsie, 
bruit, etc.). La douleur ressortait ainsi comme le facteur principal en lien avec 
un sommeil de mauvaise qualité (pour tous les troubles excepté l’hypersom­
nolence diurne), suivie par la nécessité d’être changé de position. L’épilepsie 
était associée à la présence d’une hypersomnolence diurne et le besoin d’être 
changé de position était associé à des difficultés de maintien de sommeil, 
des troubles respiratoires et une hypersomnolence diurne. Le besoin d’être 
changé de position et la présence d’une épilepsie étaient associés à un som­
meil plus court et de moindre qualité. Dans cette étude, les facteurs associés à 
l’environnement n’étaient pas des facteurs prédictifs de troubles du sommeil 
(Dreier et coll., 2018).

En résumé on retiendra parmi les facteurs favorisant les troubles du sommeil 
chez la personne polyhandicapée :
•  d’une part des facteurs intrinsèques  : en lien avec l’étiologie elle-même 
(par exemple syndrome d’Angelman, syndrome de Rett plus pourvoyeurs de 
troubles du sommeil), et les troubles associés que ce soit une douleur, une 
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hypertonie spastique ou dystonique, des troubles digestifs, un encombrement, 
une épilepsie mal stabilisée ;
•  d’autre part des facteurs extrinsèques : les traitements reçus par le patient, 
en lien avec son environnement (bruit environnant, stimuli liés au matériel 
médical comme les appareillages, les pompes de nutrition, etc), le manque 
éventuel d’activité diurne, le manque d’exposition au soleil, l’absence d’une 
routine bien établie (même si en établissement a contrario les journées sont 
bien souvent rythmées par les activités, soins et repas), mais également des 
facteurs relationnels que ce soit avec ses pairs ou les proches (aidants familiaux 
et professionnels).

Évaluation des troubles du sommeil

S’agissant de l’évaluation des troubles du sommeil, il conviendra dans un pre­
mier temps de les évoquer systématiquement et de s’aider d’un agenda du 
sommeil pour essayer de les caractériser. Il existe également des questionnaires 
d’évaluation qui nous le rappelons doivent être validés psychométriquement 
dans la population étudiée et pour une tranche d’âge donnée. Nous citerons 
notamment le questionnaire SNAKE détaillé plus haut (Dreier et coll., 2018) 
ou le questionnaire de Simonds et Parraga (Maas et coll., 2011). Teulade et 
coll. reprennent les méthodes d’évaluation du sommeil (Teulade, 2021) :
•  l’actimétrie qui permet de quantifier le mouvement. L’actimètre est porté 
au niveau du poignet ou de la cheville, il nécessite donc la présence de mou­
vements pour détecter les rythmes veille-sommeil et nécessiterait d’être validé 
dans la population polyhandicapée (Laakso et coll., 2004). Des difficultés de 
tolérance du dispositif ont été rapportées. Son principal avantage est son uti­
lisation en conditions écologiques et sur plusieurs jours ;
•  la polysomnographie ou polygraphie qui est l’examen de référence pour 
l’étude du sommeil, en couplant des informations au niveau cérébral (élec­
troencéphalogramme  : EEG), musculaire (électromyogramme  : EMG, acti­
métrie), cardiaque (étude de la fréquence cardiaque), respiratoire (fréquence 
respiratoire, saturation en oxygène, capnographie). Son acceptabilité peut 
être délicate chez la personne polyhandicapée.

S’agissant des pratiques d’évaluation, dans l’étude de Tietze et coll. (2012), 
une évaluation par actimétrie ou polysomnographie était réalisée dans 41 % 
des études, et souvent associées à la passation de questionnaires qui n’étaient 
pas toujours validés pour la population étudiée. Dans 57 % des cas, l’évalua­
tion n’était réalisée que par passation d’un questionnaire, et 18 questionnaires 
différents étaient mentionnés.
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Concernant la prévention et le traitement, il s’agira dans un premier temps 
de limiter les facteurs de risque intrinsèques et extrinsèques modifiables cités 
plus haut. On adaptera notamment l’environnement, en favorisant la mise en 
œuvre de routines, assurant un environnement calme, peu éclairé, en limitant 
le temps de sommeil diurne, en adaptant si possible les médications et en pre­
nant en compte les comorbidités citées précédemment.

Des mesures comportementales seront mises en œuvre en première intention 
comme un rituel positif du coucher, un contrôle du stimulus (associer le lit au 
sommeil), l’extinction graduelle (qui consiste à laisser l’enfant pleurer quand 
les parents s’éloignent, et revenir brièvement à intervalle régulier – qui est 
allongé au fil des jours), la limitation des interventions nocturnes, le renfor­
cement positif ou de la relaxation.

Dans le syndrome d’Angelman, une étude récente a porté sur l’évaluation 
d’un programme d’intervention comportementale sur le sommeil (Bindels-de 
Heus et coll., 2023). Ces auteurs ont ainsi comparé deux groupes de patients 
avec syndrome d’Angelman et troubles du sommeil âgés de 2 à 18 ans qui 
étaient initialement évalués par le questionnaire de Simonds et Parraga. Pour 
le groupe avec intervention, une évaluation initiale était réalisée (observa­
tion du coucher), dont le résultat était expliqué lors d’un entretien à domicile, 
associé à des informations sur le sommeil et les moyens de l’améliorer, avec 
des propositions d’interventions comportementales (réduire la durée d’en­
dormissement par retardement du coucher, extinction graduelle et distancia­
tion progressive). Un suivi téléphonique était assuré ainsi que des séances 
à domicile pour reprendre les éléments et échanger avec les parents sur les 
difficultés éventuelles rencontrées. Pour le groupe contrôle, les résultats de 
l’évaluation initiale étaient rendus par écrit en y associant une note d’infor­
mation générale sur les troubles du sommeil (il était cependant donné des 
conseils personnalisés aux parents en fin d’étude). Les auteurs rapportaient un 
effet de l’intervention comportementale sur la durée de sommeil et les réveils 
nocturnes, effet qui perdurait dans le temps à 12 et 26 semaines (Bindels-de 
Heus et coll., 2023). On retient donc de cette étude la faisabilité et le béné­
fice d’une part de la mise en œuvre de programmes d’intervention comporte­
mentale sur le sommeil et d’autre part la faisabilité de ce type d’études dans 
des populations ciblées auprès de patients polyhandicapés et de leurs familles.

Il existe par ailleurs des traitements médicamenteux indiqués dans les troubles 
du sommeil à commencer par la mélatonine à libération prolongée, seule molé­
cule approuvée par l’Agence européenne du médicament dans le traitement 
des insomnies chez l’enfant, notamment dans le cadre des troubles du spectre 
de l’autisme et du syndrome de Smith Magenis (Schroder et coll., 2019). Un 
effet sur la latence d’endormissement et la durée totale de sommeil était noté, 
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ainsi qu’une amélioration de la qualité de vie des aidants. Les effets secon­
daires rapportés sont des céphalées, une fatigue, une somnolence, la toux, des 
rashes, des troubles neurologiques (tremblements, migraines), digestifs (nau­
sées, vomissements, douleurs abdominales) et psychologiques (cauchemars, 
irritabilité) (Schroder et coll., 2019 ; Teulade, 2021).

Parmi les autres traitements prescrits en soin courant, dont aucun n’a une 
indication retenue dans le traitement de l’insomnie de l’enfant, on retiendra 
les antihistaminiques, les benzodiazépines (en étant très vigilants au risque 
d’effets secondaires tels qu’un encombrement respiratoire, une somnolence, 
mais aussi sur le risque d’induire une dépendance), les neuroleptiques, la clo­
nidine, le cannabis thérapeutique.

Une revue systématique de la littérature des interventions sur le sommeil 
dans la paralysie cérébrale a retenu 11 études portant soit sur l’évaluation des 
troubles du sommeil soit sur des interventions pour y remédier. La polysomno­
graphie ressortait comme le seul outil d’évaluation de qualité dans cette popu­
lation. Les données sur l’efficacité des interventions étudiées (chirurgie dans 
les apnées obstructives, cannabis médical, stimulations multi-sensorielles) 
étaient de faible niveau de preuve et ne permettaient pas de conclure quant à 
leur efficacité sur les troubles du sommeil (Tanner et coll., 2021).

Conclusion

On retient de ces données que si les troubles du sommeil sont fréquents dans 
la population polyhandicapée, ils restent probablement sous-évalués comme 
le montrent les données de la cohorte Eval-PLH à partir des données des 
dossiers médicaux. Il est nécessaire de les évoquer de façon systématique et 
d’en analyser plus précisément les mécanismes afin de proposer un traitement 
adapté. Les méthodes d’évaluation objectives (actimétrie) ou subjectives 
(questionnaires dédiés) nécessitent d’être évaluées spécifiquement afin de 
permettre des études des facteurs associés aux troubles du sommeil mais égale­
ment d’évaluer les interventions mises en œuvre pour y remédier.
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aussi bien sur le plan physique que mental, avec pour corollaire une éven­
tuelle limitation de ses activités et une restriction de sa participation sociale 
(Stevens, 2021).

Cette prise en compte de la douleur est désormais inscrite dans la loi50 et a fait 
l’objet d’un guide à destination des professionnels des établissements médico-
sociaux en 2017 (ANESM, 2017).

Un symptôme fréquent chez le sujet polyhandicapé

Peu d’études se sont spécifiquement intéressées à la fréquence de la douleur 
dans des populations de patients polyhandicapés, avec une évaluation de la 
douleur qui repose avant tout sur les observations de l’entourage. L’équipe 
de Stallard et coll. a par exemple étudié le nombre d’épisodes douloureux 
rapportés sur 2  semaines par les parents de 34  enfants n’ayant pas accès à 
une communication verbale ou signée, âgés de 9,4 ans en moyenne. Ces 
patients avaient une atteinte neurologique et les diagnostics rapportés étaient 
variés, comprenant la paralysie cérébrale, spina bifida, une atteinte post-
encéphalitique, des mucopolysaccharidoses, un syndrome de Rett, des ano­
malies chromosomiques. Au cours des 2 semaines d’études, 73,5 % (n = 25) 
des enfants avaient eu au moins un épisode douloureux, incluant 21 enfants 
(84 %) ayant eu des douleurs au moins 5 jours et 8 enfants (32 %) au moins 
pendant 12 jours. La durée médiane des épisodes douloureux était de 6 jours 
(2‑14), et 52 % des enfants avaient des douleurs pendant au moins 4  jours 
consécutifs sur la période d’étude. Soixante-sept pour cent (n =  23) des 
enfants avaient des épisodes douloureux jugés d’intensité modérée à sévère, 
survenant surtout la nuit entre minuit et 8 heures du matin (26,9 %). Il est 
important de noter que la méthodologie de cette étude ne se basait pas sur une 
ou plusieurs échelles spécifiques, mais reposait sur la description des parents 
et leur classification de la douleur entre faible/modérée/sévère sur une échelle 
de Likert. Dans cette étude, aucune médication antalgique n’était prescrite 
(Stallard et coll., 2001).

Breau et coll. (2003) se sont intéressés également à la fréquence des épi­
sodes douloureux dans une population de 94 enfants avec atteinte neuro­
logique sévère (Severe Neurological Impairment) âgés de 3 à 18 ans, dont 
77 avaient une déficience intellectuelle sévère à profonde (Breau et coll., 
2003). Les étiologies de l’atteinte neurologique étaient anténatales (n = 67) 
pour la majorité des patients. Cinquante-neuf patients étaient épileptiques. 

50.  Loi n° 2002-303 du 4 mars 2002 relative aux droits des malades et à la qualité du système 
de santé. Article L.1110-5 du Code de la santé publique. JORF du 5 mars 2002.
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Sur le plan moteur, 51 n’avaient pas d’utilisation (ou une utilisation 
partielle) des membres supérieurs, et 73 des membres inférieurs. Quarante 
et un patients avaient une déficience visuelle partielle ou totale et 15 une 
déficience auditive partielle ou totale. Vingt-cinq recevaient une nutri­
tion entérale. Dans cette étude, les parents remplissaient initialement une 
grille d’évaluation de la douleur pour enfant non communiquant (GED-DI : 
Grille d’Évaluation de la Douleur – Déficience Intellectuelle) afin de déter­
miner comment s’exprimait la douleur chez l’enfant, puis les parents étaient 
contactés au total 4 fois dans l’année pour évaluer la fréquence, l’intensité 
(sur une échelle numérique de 1 à 10) et la durée des épisodes douloureux 
de leur enfant sur les sept derniers jours. Sur la totalité de l’étude, seuls 
22 % des enfants n’avaient aucun épisode douloureux rapporté, tandis que 
406 épisodes douloureux étaient relevés, concernant 78 % des enfants. En 
moyenne, les enfants présentaient un épisode douloureux par semaine qui 
durait plus de 9 heures. Il n’était pas retrouvé dans cette étude de corréla­
tion avec le sexe ou l’âge des enfants et la fréquence des épisodes doulou­
reux (Breau et coll., 2003).

Une étude prospective française portant sur 240 enfants âgés de 3 à 10 ans à 
l’inclusion dans l’étude et ayant une paralysie cérébrale avec un score GFMCS 
(Gross Motor Function Classification System) à IV ou V dont 166  (69,2 %) 
étaient non verbaux, a évalué la présence d’une douleur lors de la visite d’in­
clusion ou dans le mois précédent cette visite, en sachant que cette étude 
s’inscrivait dans un travail plus global sur l’évolution orthopédique de cette 
population. Si une douleur était rapportée, une évaluation de l’intensité de 
la douleur par des outils adaptés était proposée, de même que le recueil de 
données sur la ou les causes de la douleur, sa durée, les traitements mis en 
œuvre. Une douleur était rapportée chez 65 enfants (prévalence de 27,1 %) 
et par ailleurs 114  enfants (47,5 %) recevaient de façon occasionnelle un 
traitement antalgique (Poirot et coll., 2017).

Dans la population des patients avec paralysie cérébrale, une large enquête 
nationale a été menée en France (Enquête Espace, Fondation Paralysie 
Cérébrale), auprès de 354 enfants, 145 adolescents et 511 adultes (avec 38,5 %, 
43,5 % et 54,5 % respectivement de patients non marchants) dans laquelle 
53 % des enfants, 63 % des adolescents et 75 % des adultes rapportaient avoir 
une douleur en rapport avec leur paralysie cérébrale mais qui n’était prise en 
compte efficacement que dans 38 %, 58 % et 63 % des cas respectivement. 
Un quart des patients rapportait que si la kinésithérapie motrice occasionnait 
des douleurs lors des séances (notamment étirements passifs, appareillages 
d’aide à la marche ou à la posture), elle permettait cependant de les dimi­
nuer en dehors des séances de kinésithérapie motrice (Fondation Paralysie 
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Cérébrale, 201851). Il a ainsi été montré dans le cadre de cette enquête que la 
fréquence des douleurs était l’un des facteurs associé à une moins bonne satis­
faction vis-à-vis du suivi en kinésithérapie, et a contrario une prise en compte 
effective de la douleur était associée à une meilleure satisfaction vis-à-vis des 
soins de kinésithérapie (Cornec et coll., 2021).

Une revue de la littérature a été réalisée par une équipe australienne 
(Mckinnon et coll., 2019) afin d’estimer plus précisément la prévalence de 
la douleur dans la population des enfants et jeunes adultes avec paralysie 
cérébrale et d’en ressortir des facteurs de risques : une prévalence variant de 
14 à 76 % était retrouvée dans les 57 études analysées, avec une fréquence 
accrue chez les filles, les patients plus âgés et avec une atteinte motrice plus 
sévère (score GFMCS à V). Les douleurs concernaient principalement les 
membres inférieurs, le dos et l’abdomen et étaient associées à une moindre 
qualité de vie (Mckinnon et coll., 2019). Cette même équipe a par la suite 
notamment montré une prévalence élevée (85 %) de la douleur dans une 
population de 75  enfants avec paralysie cérébrale de type dyskinétique ou 
mixte dystono-spastique, ces différents types d’atteinte motrice pouvant 
ainsi expliquer pour partie la variabilité des prévalences de douleur observées 
dans des populations d’enfants avec paralysie cérébrale tous types confondus 
(Mckinnon et coll., 2020).

Ce même lien entre le type d’atteinte motrice (dyskinétique versus spastique 
ou ataxique) est également rapporté dans une étude portant sur 153 adultes 
avec paralysie cérébrale en Suède, où la douleur est rapportée dans 65 % des 
cas sur l’ensemble de cette population, avec une douleur quotidienne pour 
47 % des patients, évoluant depuis plus de 3 mois pour 75 % des patients, 
avec cependant une prise d’antalgiques pour seulement 30 % des patients de 
la série (Jonsson et coll., 2021). Par ailleurs une méta-analyse portant sur 
15 études totalisant 1 243 patients d’âge moyen 34 ans avec paralysie céré­
brale, a retrouvé une prévalence de la douleur de 70 % (van der Slot et coll., 
2021), le sexe féminin et un score GFMCS plus élevé étant associés à des 
prévalences plus élevées, mais sans corrélation avec le type d’atteinte motrice 
dans cette méta-analyse (van der Slot et coll., 2021).

Si l’on s’intéresse à l’évolution de la fréquence de la douleur dans cette popu­
lation avec l’âge, peu de données sont disponibles. Nous citerons cependant 
les travaux de Rousseau (2018) où dans la cohorte Eval-PLH, la douleur est 

51.  Fondation Paralysie Cérébrale. Enquête de Satisfaction des personnes atteintes de Para
lysie Cérébrale. La rééducation des personnes atteintes de paralysie cérébrale : un constat pré-
occupant. 2018.
Document consultable sur  : https://www.fondationparalysiecerebrale.org/sites/default/�les/
inline-�les/181001%20Communication-Espace%20VF5%20avec%20illustrations.pdf
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rapportée plus fréquemment chez les sujets plus âgés. Ainsi elle n’est rappor­
tée que dans 3,9 % des cas dans le groupe des 3‑5 ans, 11,4 % des cas chez les 
6‑11 ans, 8 % chez les 12‑17 ans, 12,5 % chez les 18‑25 ans (p = 0,154) et 
dans la population adulte chez 10,1 % des 18‑34 ans, 24,5 % des 35‑49 ans 
et 61,5 % des plus de 50 ans (p<10‑3). Notons cependant que s’agissant des 
prescriptions d’antalgiques dans cette même cohorte, la tendance à plus de 
prescription avec l’âge s’observe dès l’enfance et est plus importante que la 
fréquence des douleurs rapportées : 28,2 % des 3‑5 ans, 44,8 % des 6‑11 ans, 
63 % des 12‑15 ans, 62,2 % des 18‑25 ans (p<10‑3), et chez l’adulte 60,4 % 
des 18‑34 ans, 68,7 % des 35‑49 ans et 78 % des plus de 50 ans (p<10‑3) 
(Rousseau, 2018). S’agissant de la prévalence de la douleur parmi les patients 
les plus jeunes, citons toutefois l’étude de Stallard et coll. (2002) ayant inter­
viewé les parents de 29 enfants âgés de 2 à 21 ans avec atteinte neurologique 
sévère et non communicants (paralysie cérébrale, spina bifida, atteinte post-
encéphalitique, anomalies chromosomiques, syndrome de Rett, mucopoly­
saccharidose). Quarante et un pour cent des parents (n = 12) rapportaient 
dans cette étude une douleur quotidienne, et 17 % au moins une fois par 
semaine. La durée des épisodes était de moins de 3 heures dans 31 % des cas, 
et a contrario de plus de 24 heures dans 38 % des cas. Parmi les parents qui 
rapportaient des douleurs régulières de leur enfant, 54 % rapportaient que 
ces épisodes étaient survenus dès la première année, ce qui souligne l’impor­
tance de la question de l’évaluation notamment au plus jeune âge dans cette 
population. De plus, notons que dans certaines étiologies génétiques de poly­
handicap comme par exemple le syndrome d’Angelman, la sensibilité à la 
douleur semble être diminuée jusque dans 67 % des cas même si les méca­
nismes physiopathologiques pour expliquer cette élévation du seuil de sensi­
bilité à la douleur restent non élucidés à ce jour (McCoy et coll., 2017).

On retient de ces données la fréquence de la douleur dans la population des 
personnes polyhandicapées, avec probablement des variations en fonction 
de l’âge, mais aussi du type d’atteinte motrice et de la sévérité de l’atteinte 
motrice. Il est donc important de rechercher systématiquement la présence 
d’une douleur, d’évaluer son intensité, sa fréquence et sa durée, d’en recher­
cher la ou les causes, afin de la prévenir ou la traiter de façon adéquate.

Causes de la douleur

Dans leur étude portant sur 94 enfants avec atteinte neurologique sévère, 
Breau et coll. (2003)se sont intéressés aux causes rapportées des épisodes 
douloureux. Ils distinguaient les causes accidentelles (30 %) des causes non 
accidentelles et liées aux soins (62 %) avec une proportion non négligeable 
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de causes non identifiées (8 %). Les douleurs accidentelles étaient rap­
portées comme les moins intenses et les plus brèves (moins de 1  heure), 
et survenaient préférentiellement chez les patients ayant les meilleures 
capacités motrices (p = 0,009). Les douleurs d’étiologie inconnue étaient 
les plus intenses et avaient une durée moyenne de 11  heures. Parmi les 
causes non accidentelles, les douleurs d’origine digestive étaient les plus fré­
quentes (22 %), d’intensité importante et de durée plus prolongée (jusqu’à 
72 heures). Ces douleurs étaient attribuées à un reflux gastro-œsophagien, 
aux troubles de la motricité intestinale et ballonnements plus ou moins 
localisés ainsi qu’à une constipation. Suivaient les douleurs d’origine 
musculo-squelettique (19 %), un peu moins intenses et prolongées (jusqu’à 
24  heures). Des douleurs en rapport avec des épisodes infectieux (respi­
ratoires, oropharyngés) étaient également fréquentes (20 %) et pouvaient 
durer plusieurs jours. Des douleurs en rapport avec les poussées dentaires 
(5 %) et les menstruations (4 %) étaient également rapportées. Enfin s’agis­
sant des douleurs liées aux soins (13 %), nous citerons bien entendu les 
ponctions veineuses, mais également les douleurs post-opératoires et celles 
liées à la présence d’une sonde nasogastrique. Les patients avec des capacités 
adaptatives moindres, que ce soit dans le domaine de la communication, la 
socialisation, les capacités motrices ou dans les tâches de la vie quotidienne 
à la Vineland, présentent plus fréquemment des douleurs non accidentelles 
(Breau et coll., 2003). Notons que ni les douleurs d’origine dentaire ni les 
douleurs neuropathiques n’étaient mentionnées dans cette étude. Celles-ci 
seront à évoquer notamment en cas de symptômes évocateurs de l’exis­
tence d’une neuropathie périphérique (amyotrophie, abolition des réflexes 
ostéotendineux) mais également et surtout sur la description de douleurs à 
l’effleurement, au toucher ou par exemple à l’habillage, et pourront alors 
faire l’objet de traitements spécifiques (Avez-Couturier et coll., 2018).

S’agissant des douleurs d’origine orthopédique, dans leur étude portant 
sur 240 enfants de moins de 10 ans avec paralysie cérébrale, Poirot et coll. 
(2017) retrouvaient au moins une cause neuro-orthopédique systéma­
tique chez les patients qui rapportaient une douleur, associée pour 46 % 
d’entre eux à une douleur d’autre localisation dont digestive (Poirot et 
coll., 2017). Ces douleurs se situaient au niveau des hanches (43,4 %) ou 
des pieds (26,9 %) principalement. Les mobilisations articulaires étaient 
très fréquemment douloureuses chez ces patients (58 %) (Poirot et coll., 
2017). S’agissant des hanches, la relation entre douleur et excentration de 
la hanche a été étudiée dans une population de 67 adolescents âgés de 12 
à 17 ans avec paralysie cérébrale et un score GFMCS d’au moins III (22 % 
pour un score GFMCS de III, 25 % pour IV, 52 % pour V) principalement 
spastiques (79 %). Quarante-sept patients avaient été opérés dont 21 avec 
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un geste chirurgical sur les muscles et tendons, et 26 un geste osseux. Les 
parents de 28 patients rapportaient une douleur d’une ou des deux hanches. 
La prévalence de la douleur était plus importante (89 %) dans le groupe 
des 9  patients avec subluxation importante de 50 à 89 % de la hanche 
considérée. Cependant, il n’était pas trouvé de différence de prévalence 
de la  douleur pour les patients sans ou avec migration modérée (<50 %) 
de la hanche. De façon intéressante également, parmi les 5 patients avec 
une luxation complète de la hanche (8 hanches luxées au total), seul un 
rapportait une douleur. Les facteurs associés à une douleur de hanche que 
l’on retrouvait dans cette étude étaient un score GFMCS à V, une déforma­
tion de l’extrémité supérieure du fémur, la présence d’une plaque de fixation 
d’ostéotomie fémorale (matériel non retiré à distance de la chirurgie), et 
une excentration de hanche entre 50 et 89 % (Larsen et coll., 2021). Une 
étude italienne rétrospective s’est également récemment intéressée à la pré­
valence et aux déterminants des douleurs de hanche dans une population 
de 504 enfants (0‑18 ans) avec paralysie cérébrale ayant un score GFMCS à 
IV (n = 202) ou 5 (n = 302), majoritairement spastiques (n = 432), avec un 
suivi moyen sur 6 ans (0,1‑17 ans). La prévalence d’une douleur en rapport 
avec les hanches était de 8,9 % (n = 45), avec une prévalence de luxation 
totale de 19 % (n = 96). Trente-neuf pour cent des hanches luxées étaient 
douloureuses, et dans cette étude un lien était retrouvé entre douleur de 
hanche et pourcentage d’excentration de la hanche plus élevé, y compris 
la luxation totale (excentration>90 %). Les facteurs associés à une dou­
leur de hanche étaient dans ce travail l’âge, le sexe, le pourcentage d’ex­
centration de la tête fémorale et l’existence d’une scoliose. Enfin, au cours 
de leur suivi, 28,5 % des patients avaient une douleur de hanche qui était 
transitoire (sans intervention chirurgicale) (Faccioli et coll., 2023). Chez 
l’adulte, nous citerons le travail de Taussig et coll. qui a repris les données de 
111 adultes polyhandicapés (âge supérieur à 20 ans) : il n’était pas rapporté 
de douleur de hanche pour 85 d’entre eux, et s’il était retrouvé une corréla­
tion statistiquement significative entre l’excentration des hanches et la pré­
sence d’une douleur, on note cependant que 20 des 25 patients qui avaient 
une subluxation de hanche étaient indolores, 21 des 38 patients qui avaient 
une luxation totale de hanche étaient indolores, et 20 des 128 patients avec 
les hanches en place étaient douloureux (Taussig et Vo Toan, 2010).

On retient de ces éléments la fréquence des douleurs musculo-squelettiques 
des hanches dans la population des patients polyhandicapés, douleurs dont 
les liens avec les modifications anatomiques sont à préciser (pourcentage 
de subluxation ? luxation totale ? scoliose associée ? obliquité du bassin) et 
nécessiteraient d’être étudiés sur de larges cohortes afin d’établir une stratégie 
thérapeutique adaptée, en fonction de l’âge.
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S’agissant des douleurs liées aux soins, une étude observationnelle pros­
pective randomisée a été récemment menée en France (Dubois et coll., 
2023) dans 23  centres de rééducation et établissements médico-sociaux 
de la région Bretagne, auprès de 280 enfants (0‑18 ans, âge moyen 12 ans) 
avec une déficience motrice et/ou cognitive, transitoire ou permanente 
(88 %). Soixante-huit pour cent des enfants avaient une atteinte neuro­
logique dont 33 % une paralysie cérébrale de sévérité variable. Au total, 
7 107 soins ont été évalués sur le plan de la douleur à l’aide d’une échelle 
adaptée (FLACC-r : Face Legs Activity Cry and Consolability-revised que nous 
détaillerons plus loin). Sur les 32 soins étudiés, 30 ont au moins une fois été 
considérés comme douloureux, avec au total 6,3 % des soins effectués qui 
étaient considérés comme douloureux, et 48 % des enfants ont expérimenté 
au moins un soin évalué comme douloureux sur la période de l’étude. Parmi 
les soins considérés comme les plus fréquemment douloureux, on retiendra 
la verticalisation (jugée douloureuse dans 14,1 % des cas), la prise alimen­
taire (13,8 %), les mobilisations (13,1 %). Les soins à l’origine des douleurs 
de plus forte intensité étaient la pose de sonde urinaire, la verticalisation, 
les mobilisations au lit, les transferts et l’habillage/déshabillage. Les facteurs 
associés à des douleurs étaient le jeune âge, une plus grande dépendance 
et la réalisation d’un acte thérapeutique quel qu’il soit. Des mesures pré­
ventives des douleurs liées aux soins étaient mises en œuvre dans 26,5 % 
des cas, médicamenteuses ou non, et préférentiellement dans les situations 
d’habillage complexe (Dubois et coll., 2023). Bien que la population étudiée 
dans cette étude ne concerne pas uniquement des enfants polyhandicapés, 
il ressort de ces données la nécessité d’une vigilance pour tous les actes 
de soins où il y a un contact physique avec le patient, a fortiori chez ceux 
ayant la plus grande dépendance, dont les patients polyhandicapés, ce qui 
nécessite d’évaluer ces interventions sur le plan de la douleur et des mesures 
préventives à mettre en œuvre.

On retient donc de ces données que les causes de la douleur chez le sujet 
polyhandicapé peuvent être multiples et nécessitent donc une enquête appro­
fondie, afin d’identifier et de traiter ces causes (Hauer et Houtrow, 2017), 
qu’elles soient accidentelles (moins fréquentes, mais il faut alors garder 
une vigilance sur les traumatismes non accidentels à l’origine de fractures 
par exemple comme cela est mentionné dans le chapitre relatif à la fragilité 
osseuse de cette expertise), non accidentelles (digestives, bucco-dentaires, 
musculo-squelettiques, cutanées) et y compris les douleurs liées aux patho­
logies que l’on retrouve dans la population générale (poussées dentaires, 
menstruations, urgences chirurgicales comme l’appendicite par exemple), 
ou liées aux soins, sans oublier les effets indésirables éventuels de certains 
traitements comme sources d’inconfort. Des revues de littérature en langue 



Douleur

381

A
N

A
LY

SE

anglaise (Hauer et Houtrow, 2017) ou française (Avez-Couturier et coll., 
2018) reprennent également ces éléments.

Au-delà de ces dimensions nociceptives de la douleur, il est essentiel de 
ne pas sous-estimer des éléments pouvant majorer l’expérience de la dou­
leur chez les personnes polyhandicapées. Nous avons cité préalablement les 
douleurs neuropathiques avec des données en faveur d’une altération des 
circuits neuronaux dans le cortex sensoriel notamment chez l’enfant avec 
paralysie cérébrale. Par ailleurs, n’oublions pas également les implications 
d’une atteinte du système nerveux autonome que ce soit en termes de causes 
de douleur (dysmotilité digestive, urinaire, sphinctérienne) ou d’expression 
(troubles dysautonomiques tels que variations de la fréquence cardiaque, de 
la sudation, etc.) chez ces patients cérébro-lésés. Enfin chez ces patients dont 
l’atteinte neurologique est précoce, constituée en anténatal ou en périna­
tal pour la majorité d’entre eux, l’exposition très précoce à des soins répétés 
potentiellement douloureux (ponctions veineuses, intubations, interventions 
chirurgicales…) constitue une « mémoire » d’épisodes douloureux vécus 
qui va augmenter la sensibilité des récepteurs nociceptifs de la douleur et 
les rendre ainsi plus susceptibles de développer des douleurs notamment aux 
soins (Hauer et Houtrow, 2017 ; Warlow et Hain, 2018). Enfin, il est essentiel 
de mentionner les aspects psychosociaux et culturels comme facteurs parti­
cipant de l’expérience douloureuse, notamment les difficultés de régulation 
émotionnelle mais également l’importance de l’attitude des aidants (profes­
sionnels ou familiaux) dans l’accompagnement de l’épisode douloureux que 
ce soit en terme d’identification, d’évaluation ou d’aide à la gestion de celui-ci 
(Warlow et Hain, 2018). Ces éléments ont cependant peu fait l’objet d’études 
spécifiques à ce jour.

Évaluation de la douleur

L’expression de la douleur chez les sujets polyhandicapés passe bien évidem­
ment rarement par une plainte verbale directe du sujet, mais plutôt par des 
modifications comportementales et des manifestations indirectes qui peuvent 
être similaires à celles observées dans la population générale (pleurs, cris, gri­
maces, agitation, difficultés à être consolé) mais également plus spécifiques 
de cette population. Ainsi, on pourra observer des manifestations polymor­
phes telles que des modifications du tonus (majoration de la spasticité, des 
mouvements anormaux), de la fréquence des crises épileptiques, une atonie 
motrice, des réactions paradoxales (éclats de rire), des comportements auto 
ou hétéro-agressifs, une perturbation du sommeil, des signes végétatifs (sueurs, 
variations de la fréquence cardiaque, troubles de la coloration cutanée, etc.). 
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Les conséquences de la douleur seront reconnues en termes de retentisse­
ment sur le fonctionnement habituel de la personne polyhandicapée (Avez-
Couturier et coll., 2018), ce qui a également été montré par l’équipe de 
Breau et coll. dans une étude menée auprès de proches aidants de 63 enfants 
(3‑18 ans) avec un âge développemental entre 8 et 14 mois (Breau et coll., 
2007). Breau et coll. ont comparé les performances des enfants à l’échelle des 
comportements adaptatifs de Vineland (VABS : Vineland Adaptive Behavoir 
Scale) déclarées par les aidants selon les jours où les enfants étaient doulou­
reux ou non. Ils retrouvaient dans cette étude une diminution des capacités 
adaptatives des enfants dans tous les domaines (communication, socialisation, 
gestes de la vie quotidienne, motricité) quand ils étaient douloureux, et cela 
était d’autant plus marqué que le niveau de développement était plus faible 
(Breau et coll., 2007). Le sommeil est également impacté de façon importante 
par la douleur avec dans une étude auprès de 212 enfants polyhandicapés (âge 
moyen 10,4 ans) un risque 4 fois plus élevé de présenter un sommeil de mau­
vaise qualité en cas de douleur (Dreier et coll., 2018). Le retentissement est 
également à prendre en compte s’agissant de l’entourage, que ce soit du fait de 
la diminution de la qualité du sommeil mais également du stress généré par la 
situation (Avez-Couturier et coll., 2018).

On retiendra que toute modification comportementale, du tonus, du sommeil 
devra faire évoquer la possibilité d’une douleur nécessitant une évaluation 
spécifique (Hauer et Houtrow, 2017 ; Avez-Couturier et coll., 2018). Du fait 
de ces modalités particulières d’expression mais également en vue d’éva­
luer l’intensité et l’évolution de la douleur, l’utilisation d’outils d’évaluation 
adaptés à la population est nécessaire.

Échelles

Il est ici important de rappeler que l’utilisation d’outils d’auto-évaluation 
reste à privilégier lorsque les capacités de la personne polyhandicapée le 
permettent. Parmi ces outils, l’échelle des visages peut être utilisée chez des 
enfants d’âge développemental d’au moins 3 ans (Hauer et Houtrow, 2017).

Dans les situations où l’auto-évaluation n’est pas possible, le recours aux outils 
d’hétéro-évaluation fait appel à l’évaluation par les proches aidants, familiaux 
ou professionnels.

Différents outils d’hétéro-évaluation sont validés à ce jour (Hauer et Houtrow, 
2017 ; Avez-Couturier et coll., 2018) :
•  Grille d’évaluation de la douleur –  déficience intellectuelle (GED-DI) 
également appelée Non Communicating Children’s Pain Checklist (NCCPC) 
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et dont la version française a été validée auprès de 81 patients âgés de 3 mois 
à 56 ans avec déficience intellectuelle (âge développemental moyen de 
24 mois). Cette échelle existe avec une version post-opératoire (qui ne prend 
pas en compte les items portant sur le sommeil et l’alimentation) (Zabalia et 
coll., 2011). Elle ne nécessite pas de connaissance de l’état de base du patient, 
et peut être utilisée pour l’évaluation d’une douleur aiguë, elle comporte une 
observation de 5 à 10 minutes et donne un score sur 90 (81 pour la version 
post-opératoire) avec une douleur considérée comme modérée à sévère à par­
tir d’un score de 11/90 ;
•  Face Legs Activity Cry Consolability (FLACC) dont la version révisée a été 
validée auprès de 52 enfants âgés de 4 à 19 ans (69 % avec déficience intel­
lectuelle évaluée comme modérée à sévère) (Malviya et coll., 2006). Elle ne 
nécessite pas de connaissance de l’état de base du patient, peut être utilisée 
pour l’évaluation d’une douleur aiguë ou post-opératoire, avec une observa­
tion de 1 à 2 minutes, et donne un score sur 10 qui quand il est supérieur à 3 
marque l’existence d’une douleur chez le patient ;
•  Échelle Douleur Enfant San Salvadour (DESS) validée auprès de 
50 patients polyhandicapés âgés de 6 à 33 ans (Collignon et Giusiano, 2001), 
et nécessite d’avoir une connaissance de l’état de base du patient, que l’on 
compare au comportement observé. Il est conseillé de la remplir en équipe 
afin d’affiner l’observation sémiologique du patient, et est particulièrement 
adaptée aux structures médico-sociales ou services de soins et réadaptation 
long séjour. Elle donne un score sur 40 et la douleur est reconnue de façon 
certaine au-delà de 6 ;
•  Profil Douleur Pédiatrique (Pediatric Pain Profile ou PPP) qui comprend éga­
lement une évaluation de l’état de base aussi bien au cours d’une journée où 
l’enfant est confortable (« bonne journée ») et au cours de situations de douleur 
passées, que l’on compare à la situation actuelle. Elle nécessite une connais­
sance préalable de l’enfant et est destinée à une évaluation par les soignants 
et/ou proches aidants habituels. Elle donne un score sur 60 avec un seuil de 
douleur à 14. Cette échelle a été validée auprès de 140 enfants âgés de 1 à 
18 ans, avec un âge développemental évalué entre moins de 1 mois et 32 mois 
au maximum (âge développemental médian de 7 mois) (Hunt et coll., 2004) ;
•  Pour les adolescents et adultes, l’échelle EDAAP (Expression de la Douleur 
chez l’Adolescent et l’Adulte Polyhandicapés) a été développée par l’équipe 
de l’hôpital marin de Hendaye et testée auprès de 171 patients polyhandica­
pés adultes (pas de données sur leur âge). Elle donne un score entre 0 et 41 
avec un seuil de douleur à plus de 7. C’est un outil simple d’utilisation qu’il 
est préférable de réaliser en binôme. Notons cependant que cette échelle reste 
peu citée dans la littérature, avec une stabilité de la mesure inter-observateurs 
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de 91 % (en tolérant au plus 2 points d’écart) en situation non douloureuse 
et de 67 % en situation douloureuse, et sans données sur la stabilité intra-
observateur (Jutand et coll., 2008 ; Rondi et coll., 2008).

Le choix de l’échelle reste à la discrétion des équipes en étant vigilant au 
contexte (douleur aiguë/chronique) et à l’âge auquel elle a été validée (Hauer 
et Houtrow, 2017). Notons que les outils à destination des adultes, en dehors 
de la DESS qui a été validée jusqu’à 33 ans, manquent à ce jour. Des travaux 
sont en cours pour valider spécifiquement chez l’adulte avec PIMD (Profound 
Intellectual and Multiple Disabilities) un outil d’évaluation comportementale de 
la douleur (Enninga et coll., 2023) en sachant que la même équipe avait mon­
tré que l’utilisation d’outils développés en pédiatrie n’est pas applicable dans 
la population des adultes avec PIMD (van der Putten et Vlaskamp, 2011).

En pratique reconnaît-on la douleur ?

Savoir reconnaître la douleur, l’évaluer et évaluer l’efficacité des traite­
ments proposés est reconnu comme prioritaire aussi bien pour les soignants 
que pour les parents des personnes polyhandicapées. Ainsi dans une étude 
internationale récente (Diskin et coll., 2022) menée auprès de 49 médecins 
(neuropédiatres, médecins de médecine physique et réadaptation, pédiatres 
généralistes, orthopédistes, neurochirurgiens, médecins de soins palliatifs, 
gastroentérologues, pneumologues) et 12 aidants familiaux auprès d’enfants 
avec atteinte neurologique sévère et une situation médicale complexe, la dou­
leur et l’irritabilité sont ressorties comme la première thématique d’intérêt de 
recherche (Diskin et coll., 2022). Préalablement, dans le cadre du dévelop­
pement du Profil Pédiatrique de la Douleur, l’équipe de Hunt et coll. avait 
mené une étude qualitative auprès de familles de 21  enfants avec atteinte 
neurologique sévère (paralysie cérébrale sévère, atteinte neurologique sévère 
post-traumatique, maladies neurodégénératives) et de 26 soignants (Hunt et 
coll., 2003). Il était souligné dans cette étude que la reconnaissance et l’éva­
luation de la douleur nécessitaient d’une part bien évidemment des connais­
sances médicales (aussi bien s’agissant de l’identification des symptômes s’y 
rapportant, de la recherche des causes pouvant être à l’origine de la douleur, 
des traitements proposés et leur évaluation, que dans la capacité à être à 
l’écoute des familles et proches aidants), et d’autre part une connaissance de 
l’enfant (les parents et proches aidants étant alors souvent les mieux placés 
pour apporter des informations d’intérêt), et plus généralement des personnes 
polyhandicapées (Hunt et coll., 2003).

S’agissant de la reconnaissance de la douleur par les soignants profession­
nels, Oberlander et coll. (2001) ont ainsi mené une enquête auprès de 



Douleur

385

A
N

A
LY

SE

50 professionnels non médicaux (16 infirmières, 23 kinésithérapeutes ou ergo­
thérapeutes, 4 orthophonistes), dont 58 % avaient plus de 6 ans d’ancienneté, 
et qui s’occupaient au quotidien majoritairement d’enfants avec déficience 
intellectuelle sévère (Oberlander et O‘Donnell, 2001). Soixante et onze pour 
cent des soignants rapportaient la présence d’une douleur quotidienne (en rap­
port avec l’alitement pour 41 % d’entre eux, la position assise exclusive pour 
88 %, lors des transferts pour 61 %, la prise alimentaire pour 47 %, les soins 
bucco-dentaires pour 66 %), et 79 % signalaient l’existence de soins « inva­
sifs » au quotidien (sonde nasogastrique, prises de sang, soins dentaires, soins 
orthopédiques) qu’ils estimaient dans 75 % des cas comme douloureux et dans 
65 % des cas comme engendrant des douleurs intenses. Cependant, ces soi­
gnants estimaient seulement dans 20 % des cas que la douleur était clairement 
exprimée par les patients et ainsi dans 69 % des cas ils estimaient ne pas bien 
en estimer l’intensité. Chez l’adulte, un travail de thèse en sciences infirmières 
rapportait également la nécessité d’utiliser des outils d’hétéro-évaluation adap­
tés même s’ils sont peu nombreux à être validés dans cette population, mais 
également d’avoir une bonne connaissance des signes comportementaux évo­
cateurs et donc soulignait l’importance d’avoir une formation spécifique – au 
cours des études infirmières sur la prise en soins des personnes polyhandica­
pées – et la nécessité d’une collaboration avec les proches aidants familiaux ou 
institutionnels dans cette évaluation (Dupuis et Brovarone, 2017).

Concernant les médecins, une étude menée en Suisse auprès de 480 pédiatres 
(177  libéraux, 303  hospitaliers, 19 en exercice mixte) avec un taux de 
réponse de 25,5 % (121  réponses) qui s’occupent d’enfants polyhandicapés 
(51,2 % plus d’une fois par mois), retrouvait que pour 20 % de ces méde­
cins, ces enfants avaient plus fréquemment des douleurs par rapport aux 
enfants de la « population générale ». Pour 25 % des pédiatres, ces douleurs 
étaient moins bien tolérées tandis que pour 25 % d’entre eux la tolérance 
était considérée comme meilleure. Les pédiatres estimaient dans la majorité 
des cas (90 %) que plus l’atteinte neurologique est sévère, plus la douleur 
est difficile à reconnaître. Ils reconnaissaient que la douleur chez les enfants 
polyhandicapés avait bien une composante émotionnelle dans 78,5 % des 
cas, mais 52 % des médecins estimaient que son expression était alors dif­
férente des enfants sans atteinte neurologique. Concernant l’évaluation de 
la douleur, 95 % estimaient qu’elle était sous-évaluée. Si plus de la moitié 
(52,1 %) soulignaient l’importance d’utiliser des échelles adaptées, à peine 
la moitié (49,6 %) d’entre eux connaissaient des outils (FLACC, DESS) et 
51,2 % n’en utilisaient jamais. Concernant la gestion de la douleur, 80 % des 
professionnels estimaient qu’elle n’était pas prise en charge et traitée, et 60 % 
estimaient que les enfants polyhandicapés avaient besoin de plus de médi­
caments antalgiques, dont l’efficacité leur semblait moindre. Les pédiatres 
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identifiaient comme frein à la mise en œuvre de soins adaptés les difficultés 
de communication de l’enfant (84 %), leur manque d’expérience (72 %) et 
plus généralement leur manque de connaissance de la population des enfants 
polyhandicapés (72 %). Leurs craintes concernant la mise en œuvre d’une 
analgésie adaptée concernaient d’une part le risque de masquer la cause de la 
douleur et donc de ne pas la traiter de façon adaptée (68 %), la crainte qu’une 
addiction se développe (17 %), la crainte des effets indésirables (28 %) et 
de façon plus fréquente la crainte d’une dépression respiratoire sous opioïdes 
(46 %), mais également la difficulté à gérer les réticences parentales vis-à-vis 
des traitements (27 %) (Petigas et Newman, 2021).

On retient de ces données que s’il existe des outils d’évaluation de la douleur 
chez la personne polyhandicapée, les outils dans la population adulte méritent 
d’être développés et/ou évalués spécifiquement, et par ailleurs leur dissémina­
tion et leur vulgarisation auprès des soignants (médicaux et paramédicaux) 
ainsi que la formation à leur utilisation sont à encourager, avec également 
l’encouragement des évaluations croisées.

Traitement

Le traitement de la douleur commence par sa reconnaissance, l’évaluation 
de son intensité, mais aussi la recherche de la cause, avec un examen phy­
sique détaillé aussi bien des yeux (recherche d’un ulcère de cornée, d’un 
glaucome), que des dents (recherches de caries, abcès, gingivite), de l’ap­
pareil digestif (recherche d’un reflux gastro-œsophagien, de constipation, 
de ballonnements, de problèmes en lien avec une gastrostomie), de la peau 
(recherche d’escarres), orthopédique (recherche de fracture non traumatique, 
d’une luxation de hanches) mais aussi des aides techniques et matériels éven­
tuels implantés (recherche d’une dysfonction de valve ventriculopéritonéale, 
vérification du matériel d’ostéosynthèse et des appareillages). Il conviendra 
alors bien évidemment de traiter spécifiquement la cause (Hauer et Houtrow, 
2017 ; Avez-Couturier et coll., 2018). Cependant, cette enquête étiologique 
et la prise en charge de la cause identifiée ne doivent pas faire retarder la mise 
en œuvre d’un traitement symptomatique de la douleur.

Les recommandations de l’Afssaps de 2009 (Afssaps, 2009), révisées en 2016, 
concernant le non recours à la codéine sont ici applicables. L’utilisation 
des solutions sucrées chez le nourrisson de moins de 6 mois, l’anesthésie 
locale topique à la lidocaïne et l’utilisation du mélange oxygène-protoxyde 
d’azote (MEOPA) en prévention des soins douloureux sont notamment 
recommandées.
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Pour les douleurs légères, il est recommandé d’utiliser des antalgiques non 
opiacés en première intention, et pour les douleurs modérées à sévères on uti­
lisera des antalgiques opiacés en adaptant les doses à l’intensité de la douleur 
mais également en étant vigilant au risque d’interactions avec les traitements 
de fond du patient. La monothérapie sera privilégiée tant que faire se peut. 
Des études pharmacologiques, prenant en compte notamment ces interac­
tions sont nécessaires.

On retiendra également que dans le cas des douleurs neuropathiques, ancien­
nement l’Afssaps (Agence française de sécurité sanitaire des produits de 
santé) – aujourd’hui l’ANSM (Agence nationale de sécurité du médicament 
et des produits de santé) – recommande l’usage de la gabapentine ou de l’ami­
tryptiline et par extension dans le cadre des douleurs chroniques d’étiologie 
indéterminée dans cette population, notamment possiblement viscérales, le 
recours à la gabapentine a été rapporté (Afssaps, 2009 ; Hauer et Houtrow, 
2017 ; Avez-Couturier et coll., 2018). En cas d’échec de ces traitements de 
douleurs neuropathiques, le recours à une association avec des morphiniques 
ou de la clonidine, voire les cannabinoïdes, est rapporté mais nécessite 
d’être plus amplement étudié dans la population polyhandicapée (Hauer 
et Houtrow, 2017). S’agissant de cette situation clinique de douleur d’ori­
gine indéterminée dans cette population, une équipe (Siden et coll., 2013) 
a notamment étudié la variabilité d’attitude thérapeutique chez 6 médecins 
expérimentés auprès d’enfants avec atteinte neurologique sévère d’une même 
unité. Ces praticiens confrontés à un cas clinique fictif n’avaient pas la même 
attitude thérapeutique que ce soit en termes de classe pharmacologique ou de 
séquence d’utilisation des traitements. À partir des données de cette première 
partie d’étude, les auteurs proposaient un protocole d’évaluation et de traite­
ment des causes et traitement symptomatique de la douleur et l’appliquaient 
ensuite à un petit groupe d’enfants avec atteinte neurologique sévère, pour 
lesquels la mise en œuvre du protocole n’aboutissait à la mise en place d’un 
traitement antalgique spécifique que pour 3 enfants. Les auteurs soulignaient 
ainsi l’importance et la faisabilité d’une démarche diagnostique et théra­
peutique protocolisée dans cette population (Siden et coll., 2013).

Au-delà des thérapeutiques médicamenteuses, les méthodes non pharmaco­
logiques du fait de leur effet notamment sur les composantes comportementale et 
émotionnelle de la douleur, sont également très importantes. L’hypno-analgésie 
et la distraction font partie des méthodes psychocorporelles et si leur application 
auprès de personne ayant un âge développemental de plus de 4 ans est avérée, elles 
sont insuffisamment étudiées chez les patients polyhandicapés (Avez-Couturier et 
coll., 2018). Il en est de même des techniques de toucher-massage, musicothéra­
pie, balnéothérapie, approche sensori-motrice, des thérapies assistées par l’animal 
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14
Évaluation des compétences 
et des déficiences

Le polyhandicap est lié à des lésions précoces du cerveau survenant au cours 
de son développement (Ponsot, 2010). Quelle qu’en soit la cause, le polyhan­
dicap est la résultante d’un dysfonctionnement cérébral qui interagit avec 
le développement et la maturation physiologiques des structures du cerveau, 
mais aussi avec ceux de l’ensemble de l’organisme de l’enfant. Les distorsions 
anatomiques et fonctionnelles ainsi induites évoluent durant les premières 
années du développement et constituent un enchevêtrement de dysfonction­
nements qui interfèrent entre eux et conduisent à la survenue de handicaps 
multiples et entremêlés. Les interférences entre les fonctions pathologiques 
et la maturation physiologique des fonctions indemnes conduisent à des per­
turbations induites par ces intrications réciproques (Billette de Villemeur et 
coll., 2020). Ces distorsions limitent drastiquement l’acquisition des compé­
tences motrices, psychiques, neurologiques et mentales et souvent aussi les 
fonctions sensorielles. Aussi, les compétences dans ces différents domaines 
sont limitées et les déficiences multiples, pourvoyeuses de « sur-handicap » ou 
« handicaps secondaires induits ».

L’évaluation des compétences et des déficiences de la personne poly­
handicapée se heurte à la sévérité souvent extrême des handicaps et à leurs 
intrications entraînant un impact réciproque des différents déficits entre eux 
et sur les acquisitions qui, chez l’enfant, se font de façon conjointe. Ces intri­
cations des handicaps dès l’enfance induisent une distorsion des acquisitions 
de l’ensemble des compétences de la personne polyhandicapée : le déficit de 
développement cognitif retentit sur la capacité du développement moteur lui-
même déficient et sur les développements sensoriels, psychiques, relationnels, 
et réciproquement dans un cercle vicieux évolutif.

La complexité du polyhandicap nécessite des évaluations des compétences 
et des déficiences qu’il induit. Mais des précautions doivent être prises dans 
la mise en place de ces évaluations et de leur usage en raison même de cette 
complexité et de la multiplicité des domaines concernés pour chacune des 
personnes polyhandicapées (Nakken et Vlaskamp, 2007). Aussi, l’évaluation 
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de chaque déficience ou de chaque compétence chez les personnes poly­
handicapées doit être complétée par une évaluation d’ensemble de la per­
sonne, de ses compétences et de ses déficiences afin de pouvoir mieux 
l’appréhender dans sa modalité personnelle de vie. Cette évaluation globale 
est nécessaire pour envisager les modalités de l’accompagnement de son déve­
loppement personnel et ainsi lui prodiguer les soins requis. Or, ces évaluations 
ne pouvant être des auto-évaluations dans cette population spécifique, sont 
toujours des hétéro-évaluations faites par les chercheurs, les accompagnants, 
les aidants, les soignants ou les parents et proches.

Dans ces contextes, les évaluations des déficiences et des compétences doivent 
respecter une méthodologie adaptée et rigoureuse en termes de validité, de fia­
bilité et de reproductibilité. Les outils doivent être construits spécifiquement 
pour, ou spécifiquement adaptés à, ce groupe de personnes en tenant compte 
de leurs caractéristiques particulières (Rousseau et coll., 2015), notamment 
de leurs difficultés de communication, mais aussi de leur possibilité de parti­
cipation et des perturbations que le déroulement de l’évaluation peut induire, 
faussant les résultats.

Les outils spécifiques ou adaptés sont peu nombreux. Pour être utilisables, en 
recherche comme en pratique de soins et d’accompagnement, il est néces­
saire qu’ils soient traduits dans la langue des évaluateurs. Une fois traduits, 
les outils doivent aussi être validés dans la langue d’utilisation (Sousa et 
Rojjanasrirat, 2011). Les instruments répondant à tous ces critères sont rares 
(Wessels et coll., 2021a), limitant la valeur des évaluations quand elles sont 
effectuées avec des outils qui ne sont pas adaptés et validés dans la langue des 
utilisateurs.

Dans ce chapitre sont abordés dans un premier temps les enjeux éthiques et 
méthodologiques liés à l’évaluation des compétences et des déficiences de la 
personne polyhandicapée. Sont ensuite présentés les trois types d’évaluations 
qui peuvent être distingués selon les domaines évalués  : les évaluations glo­
bales (ensemble des compétences et des déficiences), les évaluations relevant 
du domaine psychologique et celles relevant du domaine proprement médical.

Enjeux liés à l’évaluation de la personne polyhandicapée

La façon dont les personnes polyhandicapées manifestent leurs compétences 
et expriment leurs difficultés en rend compliquée la compréhension par les 
proches, les soignants et les chercheurs. L’interprétation des évaluations est 
par essence sujette à plusieurs biais conceptuels.
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Enjeux éthiques

Georges Saulus (Saulus, 2007) explore les risques éthiques de l’évaluation 
dans ces populations. Il aborde le possible excès d’évaluation des compé­
tences et déficiences de la personne polyhandicapée risquant de conduire à 
privilégier l’évaluation pour elle-même et à oublier le statut d’être humain 
à part entière de la personne polyhandicapée. Il distingue trois modalités 
de dérive de l’évaluation  : l’objectivisme, l’autoritarisme et le technicisme. 
L’objectivisme est induit par une évaluation quantitative qui serait perçue par 
l’évaluateur comme purement neutre et objective. L’évaluation pourrait alors 
faire porter par la personne en situation de polyhandicap et par la faiblesse 
de ses compétences, la responsabilité de l’échec de l’action médico-éducative 
en omettant d’envisager la pertinence de l’action ou de l’outil d’évaluation. 
L’autoritarisme, lui, pourrait conduire l’évaluation à « se transformer » en 
prescription d’action médico-éducative. Le technicisme où « la difficulté à 
donner un sens à la situation évaluée » risquerait, pour sa part, d’induire une 
quête de perfectionnement de la technique évaluative, au risque d’un achar­
nement conduisant à « une perte du sens de l’Autre ». Saulus met en garde 
contre un risque de « violence évaluative » enfermant la personne polyhan­
dicapée sur son présent avec un impossible avenir conforme à un modèle 
normalisateur.

Les questions éthiques posées par les recherches dans le domaine du poly­
handicap relèvent également de l’éthique de la décision pour autrui (Billette 
de Villemeur et coll., 2020). Là aussi il est nécessaire d’adapter les méthodes 
de recherche en tenant compte de la décision pour autrui qui doit de même 
être objet de recherche (voir chapitre « Qualité de vie »).

Enjeux méthodologiques

Harmonisation des dénominations

Les orientations des recherches et les méthodologies des travaux portant sur les 
personnes polyhandicapées sont influencées par la diversité des appellations 
et des nuances qu’elle révèle des groupes étudiés et par les orientations parti­
culières des équipes qui en découlent (Maes et coll., 2021). Selon les pays, les 
appellations et ce que chacune d’elles sous-entend modifient les orientations 
de prise en charge et de recherche. Une harmonisation des dénominations est 
nécessaire et doit rendre compte de critères communs mis en exergue par les 
différentes disciplines de recherche impliquées. Un consensus qui permettrait 
d’inclure les différentes approches, psychologiques, éducatives et médicales, 
serait bénéfique (Rousseau et coll., 2019). Bien que le terme de polyhandicap 
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ne soit pas mentionné dans les travaux des équipes non francophones, il ne 
doit pas être exclu. En effet, la prise en compte du rôle majeur de la notion de 
cerveau en développement dans le polyhandicap est incontournable comme 
le montrent de nombreux travaux portant sur des cohortes de grande impor­
tance numérique telle Eval-PLH (875 personnes polyhandicapées, 440 aidants 
familiaux et soignants institutionnels) (Hamouda et coll., 2022).

Les dénominations utilisées par les auteurs sont multiples et varient selon 
les pays52 et les langues, le polyhandicap étant la dénomination francophone 
(voir chapitre « Notion de polyhandicap, mise en perspective historique et 
internationale »). Elles concernent toutes des personnes ayant des associa­
tions de handicaps sévères, à la fois intellectuels et moteurs, associés de façon 
variable à d’autres handicaps qui peuvent être neurologiques (épilepsie), 
sensoriels, psychiatriques, indépendamment de leurs étiologies. L’étiologie 
n’est pas prise en compte, mais pour la définition française la pathogénie 
du polyhandicap trouve son origine précocement dans la vie fœtale ou la 
petite enfance. L’interaction entre la pathologie causale et le développement 
cérébral est constitutive du polyhandicap.

Traductions et validations des outils d’évaluation

La nécessité de disposer d’outils d’évaluation écrits et validés dans la langue 
de l’évaluateur est cruciale pour assurer une fiabilité des données recueillies 
(Sousa et Rojjanasrirat, 2011 ; Wessels et coll., 2021a). Dans le polyhandi­
cap, chaque compétence et chaque déficience prise individuellement peut 
être évaluée avec des échelles validées spécifiquement pour chacune d’elles. 
La coexistence de plusieurs handicaps nécessite donc une série d’évaluations 
spécifiques à chaque fonction, à son évolution avec l’âge et utilisable dans la 
durée avec l’avancée en âge. L’évaluation de chaque fonction permet ainsi 
de décrire un niveau de compétence et un degré de déficience pour chacune 
d’elles. Mais une telle évaluation ne permet pas d’appréhender le retentis­
sement induit sur les autres fonctions impactant leur développement, que 
celles-ci soient ou non déjà entravées par le polyhandicap de façon première.

Il est donc compliqué d’évaluer le retentissement du polyhandicap et de 
déterminer les compétences fonctionnelles et la compétence globale de la 
personne polyhandicapée. Dans les formes les plus sévères, le nombre de fonc­
tions déficitaires dans leurs globalités et leurs sévérités aboutit à l’impossibilité 

52.  Polyhandicap (France) ; PIMD  : Profound Intellectual and Multiple Disabilities  (Pays-Bas, 
Belgique néerlandophone) ; PMD  : Profound Multiple Disabilities  (États-Unis) ; SMD  : Severe 
Multiple Disabilities (États-Unis, Japon, Pays-Bas) ; SMID : Severe Multiple and Intellectual Disa-
bilities (Japon) ; SPMD : Severe/Profound Multiple Disabilities  (États-Unis, Finlande, Pays-Bas) ; 
SPDD : Severe Physical and Developmental Disabilities (États-Unis).
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Le premier volet évalue le niveau de compétences global de la personne 
polyhandicapée à partir de dix fonctionnalités cotées chacune de 6 à 0, les 
moins bonnes compétences étant notées 6. Le score maximal de déficience 
s’élève ainsi à 60. Les items d’acquisition sont  : posture, mobilité couché, 
mobilité assis, marche et déplacement, contact visuel, langage, communica­
tion, alimentation, continence, préhension volontaire.

Le second volet recense les principaux handicaps selon une gradation spéci­
fique. Les items de handicaps cumulés sont au nombre de 16 cotés de 0 jusqu’à 
2 à 9, et le score maximal de handicaps cumulés s’élève alors à 69.

Le score global correspond à la somme de ces deux scores de neuro-
développement et de handicaps cumulés. Le score global maximum de sévérité 
du polyhandicap est alors de 129. Cet outil est utile pour partager avec les diffé­
rents intervenants la complexité spécifique pour chaque personne polyhandi­
capée. Il est aussi utilisé pour les recherches sur le polyhandicap, donnant une 
vue d’ensemble de la situation globale de polyhandicap des groupes étudiés.

La validation initiale de cette échelle a concerné la validité externe, la repro­
ductibilité et la sensibilité au changement ainsi que l’acceptabilité (Rousseau 
et coll., 2021). Huit-cent-soixante-cinq personnes de 3 à 68 ans ont parti­
cipé pendant les 18 mois de l’étude. Elles vivaient en structure hospitalière de 
rééducation (n = 410), en structure médico-sociale (n = 372) et au domicile 
familial (n = 83). Cette échelle est globale et rapide, la réalisation des étapes 
prenant moins de 15 minutes et en général 5 minutes quand on connaît l’en­
fant. L’évaluation globale des déficiences et compétences de la personne en 
situation de polyhandicap est ainsi facilitée pour les francophones par cette 
échelle récemment validée par l’équipe de l’AP-HM53. Plusieurs études 
utilisant cette échelle sont en cours, portant sur des cohortes de patients 
(Rousseau et coll., 2020a) et de suivi de patients (Hamouda et coll., 2022).

Inventaire du profil de la personne et de ses aides

L’inventaire du profil de la personne et de ses aides (Inventory of the personal 
Profile and Support : IPS) est une étude pilote visant à décrire un profil de la 
personne avec PIMD (Profound Intellectual and Multiple Disabilities) et de ses 
aides afin de définir un objectif à atteindre à long terme. L’évaluation de l’uti­
lisabilité et de la validité de cet outil en complément de l’échelle d’évaluation 
du comportement (Behavioural Appraisal Scales : BAS) permet de déterminer 
un profil de besoins d’aides à long terme (Wessels et van der Putten, 2017).

53.  Assistance Publique-Hôpitaux de Marseille
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L’évaluation combine l’usage de l’IPS et de la BAS. Huit personnes adultes, 
résidant dans trois résidences différentes ont été évaluées. Ces personnes 
manifestent les troubles suivants  : trouble de la vision, de l’audition, épi­
lepsie, difficultés pour boire et manger, troubles du sommeil, contractures. 
La BAS évalue les compétences fonctionnelles dans cinq domaines : émo­
tion et comportement de communication (9 items), réceptivité du langage 
(9 items), compétence générale à communiquer (15 items), comportement 
visuel (36 items), comportement exploratoire (37 items). La BAS est vali­
dée et publiée en néerlandais (Vlaskamp et coll., 2002). L’IPS est renseigné 
par les personnes directement impliquées dans le soin de la personne, et des 
questionnaires adaptés sont proposés à chaque type d’intervenants (parents, 
soignants, éducateurs, psychologues, orthophonistes, kinésithérapeutes, 
médecins). Trois champs sont étudiés  : l’historique développemental, les 
caractéristiques de la personne et les objectifs pour son avenir. Les auteurs 
indiquent que bien que cette étude pilote est considérée comme deman­
deuse de temps pour la passation de l’IPS (de l’ordre de 30 à 120 minutes) 
et pesante par les testeurs, son utilité et la valeur du contenu sont décla­
rées bonnes. Les auteurs insistent par ailleurs sur la nécessité d’utiliser des 
outils d’évaluation à différentes étapes du suivi et de la participation de 
toutes les personnes qui prennent part à l’accompagnement de la personne 
polyhandicapée.

Depuis cette étude, la fiabilité des propriétés psychométriques de l’échelle 
d’évaluation du comportement (BAS) dans le PIMD a été ré-explorée 
(Wessels et coll., 2021a). La BAS est une adaptation de la batterie d’éva­
luation du comportement (BAB  : Behaviour Assessment Battery) de langue 
anglaise traduite en néerlandais et spécifiquement adaptée pour évaluer les 
capacités fonctionnelles des personnes avec PIMD. Les éléments de la BAS 
concernant les déficiences sensorielles ou motrices ont été adaptés ou sup­
primés. La BAS est adaptée à tous les âges, n’est pas chronométrée, prend en 
compte les déficits visuels et moteurs car les items n’impliquent ni les fonc­
tions sensorielles ni motrices, et n’est pas établie selon un modèle de dévelop­
pement linéaire. De plus, les données peuvent être recueillies par les proches, 
l’observation directe et des tests. La fiabilité de cette échelle est testée par la 
conformité des évaluations d’items communs avec une échelle de comporte­
ment en langue anglaise (CSBS-DP : Communication and Symbolic Behaviour 
Scales – Developmental Profile) et une échelle de développement moteur en 
néerlandais (MDL : Motor Developmental List). Les auteurs concluent à une 
concordance satisfaisante des réponses obtenues. Ainsi, ce travail permet la 
validation de cet outil en néerlandais et a posteriori son usage combiné à l’IPS 
de l’étude précédente.
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Inventaire des pratiques d’évaluation réalisées dans 3 pays

Un inventaire des pratiques d’évaluation a été réalisé dans trois pays euro­
péens par la même équipe (Wessels et coll., 2021b) qui a recensé les méthodes 
d’évaluation utilisées dans la pratique et recherché si leurs analyses psychomé­
triques sont adaptées aux personnes avec PIMD. Cent-quarante-huit profes­
sionnels (dont 58 % étaient psychologues, éducateurs ou enseignants, 27 % 
thérapeutes et 14 % médecins ou infirmiers) travaillant avec des personnes 
atteintes de PIMD aux Pays-Bas, Allemagne et Royaume-Uni ont participé 
à cet inventaire. Les professionnels décrivaient les modalités d’évaluation 
(pouvant être multiples) qu’ils utilisaient dans leur pratique dans l’évaluation 
de la cognition, du comportement, des émotions, de la communication, de la 
santé physique, de la qualité de vie, des compétences fonctionnelles, motrices 
ou sensorielles et de la santé mentale. Il s’agissait d’observations (71,4 %), 
d’interviews (54,9 %), de check-lists, d’échelles ou de questionnaires (46 %) 
et de tests standardisés (36,8 %). Les parents étaient aussi impliqués dans les 
évaluations dans les différents domaines, avec une discrète prépondérance 
pour la santé mentale et la qualité de vie. Les obstacles rapportés à la réalisa­
tion des évaluations étaient de nature organisationnelle (manque de moyens, 
d’outils, de professionnels impliqués) et également liés au PIMD lui-même 
(difficultés de communication, de vigilance, problèmes de santé, invalidité 
motrice), mais aussi à l’absence d’outil standardisé, à la subjectivité des éva­
luations, ou à l’agitation des personnes évaluées.

Dans cette étude, 261 publications sont mentionnées avec 145 outils dont 
108 ont été développés ou adaptés et évalués chez des personnes avec PIMD. 
Seulement huit méthodes d’évaluation ont été conçues ou adaptées pour les 
personnes avec PIMD : Inventory personal Profile and Support (IPS) (Vlaskamp 
et coll., 2016), Behavioural Appraisal Scales (BAS) (Vlaskamp et van der 
Putten, 2009) en néerlandais, Checklist Pain Behavior (Terstegen, 2004), 
Alertness Observation list (Munde et coll., 2011), Movakic (Mensch et coll., 
2015a), Modified Ashworth Scale (Bohannon et Smith, 1987), Modified Tardieu 
Scale (Mackey et coll., 2004 ; Haugh et coll., 2006) et Behavior Problem 
Inventory (BPI) (Rojahn et coll., 2001).

Cette étude montre que la pratique de l’évaluation des compétences et défi­
ciences de la personne polyhandicapée s’appuie souvent sur des outils non 
validés, ou non adaptés pour cette catégorie de personnes particulières que 
sont les personnes avec PIMD. De plus, les outils validés le sont le plus sou­
vent dans une autre langue (le plus souvent en néerlandais, anglais, allemand) 
que celle de leurs utilisateurs ce qui induit un biais conceptuel quand on étu­
die avec un outil validé dans une seule langue des situations dans trois pays 
ayant chacun une langue différente (Sousa et Rojjanasrirat, 2011).
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avec autrui et de progresser. En effet, les outils habituels d’évaluation du 
développement neuropsychologique normal et dans les situations de déficits 
intellectuels, relationnels et/ou comportementaux ne sont pas adaptés aux 
personnes polyhandicapées en raison des niveaux de compétences qui ne sont 
pas explorés par ces outils. Ceux-ci n’explorent pas les compétences extrême­
ment réduites, ou inaccessibles des personnes polyhandicapées. Les personnes 
polyhandicapées ont souvent des compétences non testables avec les outils 
courants, soit en raison de leur niveau de compétences extrêmement faible, 
soit du fait que leurs compétences sont de nature et d’expression différentes 
de celles des personnes ordinaires et ainsi inaccessibles à des outils qui ne 
sont pas construits spécifiquement pour ces modes de compétences particu­
lières. C’est le cas pour certaines compétences de compréhension de textes 
écrits, lus de façon « photographique » par certaines personnes dont les capa­
cités cognitives passent totalement inaperçues avec les évaluations usuelles, 
ou pour les capacités de communications non verbales dont les observations 
fines des proches permettent de repérer l’existence mais pour lesquelles il n’y 
a pas d’outil d’évaluation adapté. Toutefois, de nombreux travaux ont proposé 
des outils dans plusieurs domaines de la neuropsychologie chez les personnes 
polyhandicapées.

Évaluation des compétences cognitives

Questionnaire d’évaluation des compétences cognitives  
et de l’état affectif et émotionnel

Le questionnaire d’évaluation des compétences cognitives et de l’état affectif 
et émotionnel a été construit et validé par l’équipe de Régine Scelles : l’Éva­
luation–Cognition–Polyhandicap (ECP) (Guédon et coll., 2021). Il s’agit 
d’une échelle en langue française permettant l’évaluation cognitive de l’adulte 
polyhandicapé, utilisable par les psychologues, les professionnels autour de 
la personne et les proches. Elle permet une évaluation inter-observateurs et 
longitudinale, à partir de trois profils : un profil de l’état habituel se basant 
sur les 6 derniers mois, un profil cognitif (sur les 6 derniers mois) et un profil 
affectif et émotionnel (sur les 2 derniers mois). Cette échelle adaptée à tous 
les âges fait suite à un premier questionnaire dédié aux enfants et adolescents 
(Poujol et coll., 2021). Cette première version présentait sa méthodologie 
de validation combinant l’approche qualitative et la validation statistique 
de l’outil. L’apport original de ces interactions entre les différents observa­
teurs (psychologues, autres professionnels, proches) lors de la construction 
du questionnaire a permis d’évaluer l’ergonomie de l’outil et de comprendre 
son usage et ses effets sur la qualité de l’outil. Les interactions des acteurs de 
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terrain avec les chercheurs académiques pour une construction commune de 
cet outil d’évaluation spécifiquement dédié aux personnes polyhandicapées 
de tous âges, enfants, adolescents, adultes, ont été un des facteurs majeurs de 
qualité, d’acceptation, et de robustesse de l’ECP, ainsi que de ses indications 
et ses limites. L’apport des utilisateurs de l’outil au cours de sa construction 
a contribué grandement à la pertinence dans l’élaboration, l’adaptation et la 
validation de l’échelle.

Un outil préliminaire d’évaluation des compétences cognitives des jeunes 
polyhandicapés, le P2CJP, a montré l’intérêt de la combinaison d’hétéro-
évaluations et d’évaluations croisées (Pereira Da Costa et Scelles, 2012). 
Celles-ci permettent des échanges entre les professionnels et les parents, ainsi 
que la modulation des cotations par la coopération d’évaluateurs ayant un 
abord différent de l’enfant. Le P2CJP comporte deux grilles, l’une évalue la 
réactivité, l’autre les compétences cognitives de l’enfant, auxquelles s’ajoute 
une fiche d’information générale concernant des caractéristiques pouvant 
influencer ses expressions ou ses processus cognitifs. La grille est renseignée 
par un psychologue clinicien et un soignant et/ou un proche pour les points 
nécessitant une connaissance rapprochée de l’enfant.

Évaluation cognitive par habituation visuelle

L’évaluation cognitive par habituation visuelle a été utilisée par l’équipe de 
Chambéry (Chard et coll., 2014) pour confirmer la capacité de l’adulte avec 
PIMD à prêter attention à une situation nouvelle pour lui. L’habituation est 
la manifestation de la diminution d’intérêt porté à une situation quand on la 
connaît. L’habituation visuelle est utilisée pour repérer la baisse d’intérêt pour 
une perception qui n’est plus attractive quand elle est connue. Après une série 
de stimuli d’habituation servant d’entraînement, des stimuli visuels (objet en 
trois dimensions de formes et couleurs différentes) sont présentés à dix adultes 
pendant une durée débutant quand la personne fixe du regard l’objet présenté 
et se terminant quand elle le quitte des yeux pendant au moins une seconde. 
L’objet est présenté par séquences répétées jusqu’à ce que la durée de fixa­
tion diminue de la moitié du temps initial correspondant à l’habituation. Une 
nouvelle habituation est réalisée avec un objet différent du premier. La durée 
moyenne de fixation du regard pendant les trois premières présentations de 
l’objet est supérieure de plus de 50 % à la durée des trois dernières présenta­
tions ce qui confirme la survenue de l’habituation. La présentation du deu­
xième objet induit un temps de fixation du nouvel objet d’une durée moyenne, 
lors des trois premières présentations, équivalente à celle de la première habi­
tuation. Ce test confirme la capacité des personnes avec PIMD à porter un 
intérêt supérieur à un stimulus visuel nouveau. L’habituation visuelle peut 
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aussi être une technique de stimulation cognitive chez les personnes avec 
PIMD. Cette méthode est cependant à mettre en parallèle avec la qualité de 
la vision qui est très souvent déficiente chez ces personnes (cf. infra la partie 
sur l’évaluation de la vision : van den Broek et coll., 2006 ; et la partie sur 
l’évaluation des préférences : Fleming et coll., 2010).

Évaluation de la vigilance de la personne avec PIMD

En 2010, Munde et Vlaskamp rappellent que mener l’ensemble des évaluations 
des compétences de l’enfant polyhandicapé est difficile du fait de l’intrica­
tion et l’interaction de ses déficiences et la variabilité de sa vigilance d’un 
moment à l’autre (Munde et Vlaskamp, 2010). Pour toute évaluation, cogni­
tive, motrice, sensorielle et communicationnelle, il est nécessaire que l’enfant 
soit disponible pour l’évaluation. La vigilance est donc un facteur crucial pour 
permettre une évaluation pertinente dans chacun des domaines évalués. La 
vigilance peut être comprise comme l’état de l’individu lui-même, ou bien 
comme l’état de l’individu dans son environnement. L’enjeu est de pouvoir 
évaluer l’enfant au meilleur moment. L’attitude et le comportement de l’en­
fant ne peuvent être appréciés que de façon très subjective, tenant compte 
ou non de l’environnement. Une liste permettant d’évaluer la vigilance a été 
établie en 2005 en néerlandais et permet d’évaluer la vigilance de l’enfant 
avec PIMD et le meilleur moment pour l’évaluer (Alertness Observation List : 
AOL) (Vlaskamp et coll., 2005).

La vigilance correspond ici au niveau d’ouverture à l’environnement. La fiabi­
lité de l’information fournie sur l’état de vigilance de la personne avec PIMD 
a été évaluée avec l’AOL chez 23 élèves de 6 à 16 ans d’une école hollan­
daise. Tous les élèves avaient un PIMD, et certains présentaient des handicaps 
associés et des problèmes de santé (épilepsie, dysphagie, constipation, reflux 
gastro-œsophagien). Les étiologies étaient très diverses, allant du syndrome 
de West à l’enfant secoué, et 60 % d’entre eux, soit 14 élèves, n’avaient pas 
d’étiologie précise. Étaient aussi recensés des déficits visuels (57 %), auditifs 
(13 %) et l’épilepsie (22 %). Quatre niveaux de vigilance sont distingués et 
chaque niveau est associé à une couleur : vigilance active sur l’environnement 
(vert), inactive ou esquivée (orange), sommeil ou somnolence (rouge), agi­
tation ou discontinue (bleu). L’évaluation comporte plusieurs étapes, avec un 
formulaire renseigné la veille et le jour de l’étude proprement dite, si l’élève 
n’a pas été malade les jours précédents ; un deuxième formulaire correspond à 
l’observation de l’élève trois jours de suite tous les quart d’heures sur la durée 
de présence scolaire du matin au soir. Le troisième formulaire est proposé à 
l’élève réveillé depuis au moins quinze minutes, à un moment jugé optimal 
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par une personne connaissant bien l’élève, et lorsqu’il a une vigilance cotée 
en vert ou orange. Le niveau de vigilance est alors noté dans ce troisième 
formulaire toutes les cinq minutes pendant l’activité proposée et les quinze 
minutes suivantes. Enfin, un quatrième formulaire est rempli toutes les vingt 
secondes durant cinq minutes où l’activité est à nouveau proposée. Ce dernier 
formulaire est considéré comme étant le plus pertinent concernant la vigi­
lance de la personne en situation de polyhandicap. Cette étude confirme 
qu’évaluer la vigilance d’une personne avec PIMD reste un défi tant pour les 
soignants que pour les chercheurs. La part de subjectivité et les nombreux 
problèmes pratiques rendent trop complexe l’utilisation de ces tests pour la 
pratique clinique et sont de plus trop longs et peu appropriés à la pratique 
quotidienne (Munde et coll., 2011).

Évaluation des compétences sensorielles

Dans une étude d’un cas, préliminaire au développement d’une check-list pour 
déterminer les capacités de réponse aux stimulations sensorielles chez l’enfant 
avec PIMD, Vlaskamp et Cuppen-Fonteine (2007) montrent que la fiabilité 
inter-investigateurs d’une check-list et de ses ajustements est supérieure lors­
qu’elle est réalisée par les enseignants qui connaissent bien l’enfant plutôt que 
par les personnes qui ne lui sont pas familières. D’une façon générale, la fiabi­
lité des évaluations des compétences sensorielles est reconnue comme faible. 
Seules les stimulations de l’odorat étaient d’interprétations moins ambiguës 
(cf. infra la partie sur l’évaluation de l’odorat) (Petitpierre et coll., 2022b).

Une autre étude préliminaire évalue le comportement et les réponses à divers 
stimuli sensoriels chez trois enfants avec PIMD. Dix-huit items présumés 
adaptés à l’utilisation en routine par les praticiens ont été étudiés : vision, 
olfaction, goût, audition et toucher. Les réponses étudiées étaient compor­
tementales, électro-dermiques et le rythme cardiaque. Les trois participants 
avaient une réaction physiologique adaptée aux stimulations mais rarement 
une réaction comportementale reconnaissable. La réponse du rythme car­
diaque est quant à elle toujours biphasique, pour la plupart des types de 
stimulation, indiquant que les différentes stimulations sensorielles peuvent 
avoir un intérêt de confort et de développement sensoriel, y compris pour 
ceux qui ne manifestent pas de réactions perceptibles cliniquement (Lima 
et coll., 2011).

Dans une autre étude, la même équipe (Lima et coll., 2012) étudie les réponses 
d’un patient avec PIMD testé avec les mêmes 18 types de stimulations que 
pour la publication précédente (Lima et coll., 2011). La réponse à la stimu­
lation sensorielle était évaluée sur les mouvements, le rythme cardiaque et la 
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réponse électro-dermique. La stimulation était soit olfactive, visuelle, audi­
tive, gustative, tactile ou combinée visuelle, auditive et tactile. L’enfant a 
répondu par un mouvement que pour trois items, mais la réaction physiolo­
gique était présente pour dix items. Les auteurs concluent que les différentes 
stimulations sensorielles peuvent avoir un intérêt de confort et de développe­
ment sensoriel, y compris pour ceux qui ne manifestent pas de réactions repé­
rables cliniquement, mais aussi permettent aux soignants de mieux connaître 
l’enfant avec PIMD et la façon adaptée de le stimuler sur le plan sensoriel.

Une étude japonaise porte sur les réponses aux stimulations (tactiles ou gus­
tatives) chez deux enfants avec SMD (Severe and Multiple Disabilities) ayant 
des profils de réactivité opposés : l’un agité en permanence, l’autre ayant des 
mouvements peu perceptibles. L’outil numérique d’enregistrement visuel 
OAK Cam élaboré pour cette étude permet de détecter et d’analyser auto­
matiquement le mouvement des différentes parties du corps de façon globale 
ou plus fine (mouvements des yeux, des lèvres, des doigts…). Chaque pixel 
des images filmées varie en fonction de l’importance du mouvement ce qui 
permet de quantifier le mouvement en continu durant les phases de stimula­
tion et de pause. Cette méthode permet chez l’enfant ayant des mouvements 
amples d’observer une réponse motrice aux stimulations apportées et d’obser­
ver la diminution des mouvements de repos au début de la stimulation indi­
quant l’attention à la stimulation sensorielle et la diminution concomitante 
des mouvements d’autostimulation. Pour l’enfant ayant des mouvements 
faibles, les mouvements de la langue et des lèvres ont été analysés lors des 
stimulations gustatives. De plus cet enfant, n’ayant pas d’interaction visuelle 
repérable, avait des mouvements oculaires avec certaines stimulations, et ces 
mouvements ont aussi été analysés. Les mouvements analysés indiquent que 
les mouvements de la bouche sont indépendants des stimulations. Cependant, 
les mouvements de la bouche et des yeux étaient manifestement en lien avec 
certaines stimulations gustatives telle l’amertume. Les auteurs concluent que 
les outils numériques peuvent s’adapter aux conditions très hétérogènes des 
différentes situations de SMD, et devraient pouvoir avoir un intérêt clinique 
pour évaluer la réponse aux divers stimuli et à leur effet sur le comportement 
qui n’est pas toujours perceptible cliniquement (Matsuda et coll., 2022).

Roemer et coll. (2018) ont évalué les manifestations de perception de 
l’environnement par les personnes avec PIMD. À  partir d’enregistrements 
vidéo de trente minutes, est effectué le recensement détaillé des manifes­
tations discrètes observées sur l’expression faciale, la posture et les mouve­
ments globaux. L’étude cherche à décrire les manifestations de perception, 
ce qu’elles nous apprennent sur l’usage des organes des sens par la personne 
avec PIMD et si cela permet d’identifier des manifestations perceptives. 
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Cinq participants adultes, tous en fauteuil roulant, dont l’âge mental était 
évalué entre cinq et douze mois, avaient des troubles visuels et moteurs (et 
auditifs pour quatre d’entre eux). Pour chaque comportement perceptif ont 
été analysées leurs diversité, fréquence et durée. À partir de ces données a 
été établie une liste des comportements perceptifs les plus fréquents chez 
ces participants. Chaque comportement perceptif a été attribué à un acte 
sensoriel (voir, écouter, toucher, sentir, goûter). Le lien entre le comporte­
ment perceptif et le sens mobilisé n’est pas direct dans plus de la moitié des 
cas (par exemple une diminution des mouvements de la tête et des yeux lors 
de l’écoute attentive). Il existe une corrélation avec l’existence d’un ou plu­
sieurs déficits sensoriels. Les comportements liés à des stimulations simulta­
nées sont observés dans certains cas avec le plus souvent des comportements 
combinés liés au voir et à l’écouter. Plusieurs types de comportement sont 
attribués à l’attention à un stimulus de l’environnement, à une attention 
portée sur l’environnement ou sur leur activité propre sans stimulation exté­
rieure, à une exposition à une tension positive ou négative. Ce type d’analyse 
des manifestations de la perception de l’environnement peut avoir un intérêt 
pour mieux appréhender les réactions perceptives à l’environnement et à 
distinguer les perceptions positives des perceptions négatives.

Évaluation des capacités de communication

Évaluation globale de la communication

Dans une étude observationnelle, Kamstra et coll. (2019) ont recensé les 
interactions spontanées de quatorze personnes avec PIMD durant trois heures 
consécutives. Deux cent treize situations ont été observées : 5 % entre pairs, 
73 % avec des proches directs, 14 % avec l’évaluateur et 6,5 % avec d’autres 
personnes. Pendant 61 % du temps d’observation, les participants avec PIMD 
ne pouvaient ni voir et/ou ni toucher leurs pairs. Dans ces situations, le seul 
contact possible entre pairs était vocal. Il est recommandé dans cette étude 
d’y prêter attention afin de faciliter les interactions spontanées des personnes 
avec PIMD.

Dans une autre étude, Dhondt et coll. (2019) ont évalué aux Pays-Bas la 
diversité des modes de communication de 26 enfants ayant un retard cognitif 
et moteur important. Ils ont utilisé la matrice de communication de Rowland 
(cf. infra la partie sur l’évaluation des compétences expressives) pour le 
niveau de communication, la motivation et les types de comportement de 
ces enfants âgés de 14 à 58 mois. Ils présentaient tous un retard cognitif et 
neurodéveloppemental associé à des troubles visuels ou d’autres problèmes de 
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santé. Pour l’analyse du comportement pré-intentionnel, les enfants ont été 
classés selon leur niveau de communication : inexistant, émergeant, maîtrisé. 
Leur âge et leur motricité ont été pris en compte. Les 26 enfants exprimaient 
leur confort ou inconfort par des mouvements du corps ou des sons et des 
expressions faciales. Seize exprimaient leur intérêt pour les autres personnes 
ou étaient près de le faire par des mimiques et plus rarement par des mou­
vements, et trois ne manifestaient aucune communication. Au niveau des 
comportements intentionnels, les réponses étaient plus diversifiées : protesta­
tions, poursuite d’action, attirer l’attention. Au niveau de la communication 
non conventionnelle et conventionnelle, seulement neuf enfants avaient au 
moins une manifestation de ce type de communication. Les auteurs concluent 
que les mouvements du corps sont un moyen d’expression très fréquent chez 
ces enfants.

De leur côté, Chadwick et coll. (2019) ont recensé les modalités de com­
munication des personnes avec PIMD. Cinquante-cinq orthophonistes ont 
répondu à un questionnaire portant sur les outils utilisés pour évaluer la com­
munication. Plus de 90 % utilisent des outils non publiés, et 83,6 % des outils 
publiés, tant chez l’adulte que chez l’enfant. Seulement 9,1 % utilisent exclu­
sivement des outils publiés et 14,5 % uniquement des outils non publiés. Leurs 
choix étaient motivés par l’information procurée par ces échelles pour com­
prendre comment les personnes avec PIMD communiquent, pour déterminer 
aisément leur niveau de communication, par leur facilité d’usage, leur brièveté 
compte tenu de la concentration limitée des personnes. Les motifs invoqués 
pour l’utilisation d’outils non validés étaient la participation à la construc­
tion d’un outil, l’adaptation d’un outil dédié à l’évaluation du développement 
ou du comportement, la nécessité d’une approche appropriée individuelle et 
souple, dans le but de mieux comprendre la communication d’une personne, 
d’avoir un outil adapté à l’environnement particulier, de disposer de moyen 
d’analyser les changements. Les trois outils publiés les plus utilisés ont été 
conçus dans des pays anglophones (Royaume-Uni et Australie). La plupart 
des outils disponibles d’évaluation de la communication ne concernent pas 
les personnes ayant un niveau de compétence inférieur à 18 mois et ne corres­
pondent pas aux personnes avec PIMD (voir chapitre « Communication »).

Évaluation des compétences expressives

L’outil Communication Matrix a été conçu aux États-Unis pour repérer précisé­
ment la façon dont les personnes avec SMD communiquent en utilisant plusieurs 
modes de communication (Rowland et Fried-Oken, 2010). Il a été développé 
en anglais et en espagnol ; d’autres traductions sont prévues dans l’avenir. 
Les personnes avec SMD ont des déficits multiples, notamment sensoriels et 
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intellectuels, mais pas toujours associés à un déficit moteur. Cet outil n’est pas 
destiné aux personnes polyhandicapées. Cependant, quelques personnes ayant 
une déficience intellectuelle et des troubles moteurs ont bénéficié de cet outil 
permettant de décrire leur aptitude à communiquer y compris par communi­
cation augmentée et alternative. Cet outil permet de repérer les raisons qu’a la 
personne déficiente de communiquer et les comportements qu’elle utilise pour 
le faire. Les raisons de communiquer sont de quatre ordres : exprimer un refus, 
obtenir ce que l’on veut, engager une interaction sociale, chercher une infor­
mation. Les comportements sont organisés en sept niveaux : pré-intentionnel, 
intentionnel, présymbolique conventionnel ou non, par des symboles concrets 
ou abstraits, et enfin avec un langage. Ces sept niveaux de communication sont 
ceux observés chez les enfants valides depuis la naissance jusqu’à deux ans. Les 
auteurs (Rowland et Fried-Oken, 2010), concluent que l’utilisation de cet outil 
pourrait être testée pour les personnes polyhandicapées en vue d’évaluer leur 
niveau de communication, le stimuler et suivre son évolution dans le temps.

Dans une autre étude (Dhondt et coll., 2019), la Matrix de communication a 
permis d’évaluer le niveau de communication d’enfants de deux à six ans ayant 
pour diagnostic principal une surdi-cécité (n = 207), un autisme (n = 426) 
et une trisomie 21 (n = 110) notamment. Dans la base de données de cette 
étude sont inclus (en 2011) 159 enfants atteints du syndrome d’Angelman, 
131 du syndrome CHARGE, 45 du syndrome de Cornelia de Lange, 113 du 
syndrome de Rett, et 9 du syndrome d’Aicardi. La version en ligne en anglais 
ou en espagnol a la possibilité d’évoluer et d’inclure des personnes ayant dif­
férents troubles et pourrait ainsi être utilisable pour les personnes polyhan­
dicapées (Rowland, 2011). La Matrix de communication a été utilisée pour 
des personnes proches du PIMD dans une forme peu sévère par Dhondt et 
coll. (Dhondt et coll., 2019) (cf. supra la partie « Évaluation globale de la 
communication »).

Évaluation de la compréhension de la correspondance entre mots et images

Un groupe de cinq enfants avec SMID (Severe Motor and Intellectual Disabilities 
Syndrome) comprenant plus de 60 mots prononcés par leur mère (dont trois 
n’étaient pas reconnus par leur enseignant comme en comprenant autant) et 
un groupe de sept enfants reconnus comme comprenant moins de 20 mots 
par leur mère et leur enseignant, sont évalués pour leur compréhension des 
images correspondant aux mots prononcés. L’évaluation utilise une version 
japonaise du MacArthur Communicative Developmental Inventory. Les auteurs 
(Koike et coll., 2009) concluent que pour les enfants ayant une compréhen­
sion orale de plus de soixante mots, ils ont aussi une capacité à reconnaître le 
nom des images qui leur sont présentées.
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Évaluation des interactions de communication

L’évaluation d’une échelle basée sur la théorie du dialogue pour décrire les 
interactions de communication a été entreprise par Hostyn et coll. (Hostyn 
et coll., 2010). Dans ce travail, dix-huit enregistrements vidéo d’interactions 
entre personnes avec PIMD âgées de 3 à 59 ans et leurs éducateurs sont 
analysés avec l’échelle S-DMM (Scale for Dialogical Meaning Making) (non 
publiée) des comportements verbaux et non-verbaux. La durée des enregistre­
ments est de dix minutes. L’analyse des comportements lors des interactions 
montre la fiabilité et la polyvalence de l’échelle, ainsi que son utilité pour 
décrire et faciliter les interactions entre les personnes avec PIMD et leurs 
aidants. Ainsi ces personnes sont considérées comme égales aux aidants ce 
qui peut améliorer leurs compétences de communication par des dialogues.

Évaluation du stress et de la douleur

Un marqueur biochimique de communication non verbale chez la personne 
avec SMID a été testé pour évaluer le stress et la douleur lors des changements 
de sondes gastriques ou de trachéotomie (Yamaguchi et coll., 2006). L’analyse 
porte sur la mesure de l’amylase salivaire (via un analyseur portable sur papier 
imbibé de salive, avec une durée totale de moins d’une minute – prélèvement 
et analyse compris) et le rythme cardiaque. Le niveau de détresse est évalué sur 
l’observation clinique en vidéo : élevé (résistance, flush du visage), moyen (mau­
vaise humeur, quinte de toux, vomissement ou crispation musculaire) ou modéré 
(visage peu expressif, mouvements réflexes ou passivité). Dix personnes avec 
SMID de âgées de 5 à 40 ans dont cinq étant ventilées, ont eu une analyse lors 
de 19 changements de sonde gastrique, cinq changements de canule trachéale 
et huit changements des deux combinés. Les procédures ont duré entre trois et 
dix-huit minutes (en moyenne 5,4 minutes). L’élévation de l’amylase salivaire 
lors de la procédure était la plus sensible, avec une augmentation significative 
pendant la procédure. Cependant pour les cinq patients ventilés, l’élévation de 
l’amylase était faible durant la procédure, probablement liée à la sévérité de leur 
atteinte cérébrale concluent Yamaguchi et coll. (2006).

La conscience de soi

Qu’est-ce que la conscience de soi chez l’enfant polyhandicapé ? Deux formes 
de conscience de soi se mettent en place progressivement et successivement 
chez le nourrisson ordinaire  : la conscience de soi primaire et la conscience 
de soi supérieure. La conscience de soi primaire explique les changements des 
comportements des nourrissons qui deviennent conscients en tant que  soi. 
La  conscience de soi supérieure permet de se savoir le même au cours du 
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temps et comprendre qu’autrui le perçoit et le pense par lui-même. On ne 
peut pas évaluer à proprement parler la conscience de soi, mais on peut en 
observer les conséquences sur le comportement que l’enfant polyhandicapé 
manifeste en réponse aux tâches présentées. On peut ainsi distinguer des sous-
groupes de degré de conscience de soi qui, constate Juliane Dind (Dind, 2020), 
correspondent aux profils psycho-développementaux décrits par Georges 
Saulus (voir la communication intitulée « Activités de conscience chez les 
apprenants présentant un polyhandicap » de Juliane Dind, dans cette expertise 
collective). Chez l’enfant polyhandicapé, l’observation de l’émergence de la 
conscience de soi primaire s’observe dans des contextes diversifiés où l’envi­
ronnement, la vigilance, le confort ont un impact important sur la participa­
tion de l’enfant. Ces éléments de réponse sont des préalables à la stimulation 
proposée pour accompagner la progression des activités de conscience.

Dans son modèle structural du polyhandicap, Georges Saulus (Saulus, 2008) 
distingue trois profils psycho-développementaux, correspondant à trois 
tableaux cliniques distincts : d’une part l’émergence (profil 1) puis la stabi­
lisation (profil 2) d’un « éprouvé identitaire », forme primitive de conscience 
de soi, et d’autre part l’émergence puis la stabilisation d’une capacité de 
représentation liée à des manifestations de mémorisation et de recherche 
d’« éprouvés corporels », à une ébauche d’intention de communiquer et de 
mouvements intentionnels. Le profil  3 correspond à la stabilisation de la 
conscience de soi et des activités de représentation. Le profil  3 est associé 
à l’apparition d’une attention conjointe, de partage émotionnel, d’appren­
tissage (permanence de l’objet, liens de causalité et activités symboliques). 
L’évolution de ces trois profils est étroitement liée aux développements anor­
maux proprement neurologiques (liés aux lésions neurologiques causales) et 
aux entraves fonctionnelles qu’ils comportent : entraves cérébrales qui reten­
tissent de façons intriquées sur le développement des fonctions neurologiques 
(motrices, sensitives et sensorielles…) et sur le développement psychologique 
(comportemental, affectif, communicationnel, etc.). Du point de vue neuro­
psychologique, ce profil 3 est, pour Saulus, un état neurodéveloppemental à la 
frontière entre le polyhandicap et l’infirmité motrice cérébrale.

Ainsi dans le polyhandicap sévère, les profils neurodéveloppementaux obser­
vés sont les profils 1 et 2. Ils correspondent aux premières étapes de la consti­
tution de la conscience de soi qui passent par l’acquisition successive de la 
perception de soi comme entité (en l’absence de second objet), puis comme 
identité propre, ce qui suppose la conscience d’un autre objet distinct de soi : 
identité comme entité en regard d’un second objet. Ces profils peuvent être 
stables ou progresser du 1 vers le 3, mais aussi fluctuer ou régresser, selon les 
contextes et les pathologies neurologiques sous-jacents (Saulus, 2013).
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Évaluation des préférences

L’évaluation des activités préférées du programme d’activité journalière pro­
posé à trois adultes avec PMD (Profound Multiple Disabilities) a été réalisée par 
Green et coll. (Green et coll., 2000). Le programme est établi par l’éduca­
teur et le responsable de l’équipe et les préférences de la personne avec PMD 
sont indiquées par les professionnels proches et la famille. Les préférences sont 
établies en trois étapes : les activités qui semblent préférées d’après les inter­
venants et la famille sont recueillies puis les préférences mentionnées sont 
colligées et onze questions sont posées sur les préférences perçues. Ces préfé­
rences sont incluses dans le programme journalier et chaque activité préférée 
est proposée deux fois par jour. Dans la deuxième phase, sont analysées les 
fréquences et la durée des choix d’activité par les personnes avec PMD. Le 
constat confirme ou infirme que les préférences sont correctement identifiées.

Chez quatre jeunes (âgés de 5 à 21 ans) avec une déficience sévère motrice 
(quasi absence de mouvement) et développementale (difficultés de commu­
nication), Fleming et coll. (2010) étudient la durée du regard afin de savoir si 
elle peut être utilisée pour repérer les stimuli de renforcement et l’intérêt d’en 
utiliser plusieurs (Fleming et coll., 2010). Un stimulus visuel et un autre stimu­
lus pris au hasard sont présentés à la personne pendant cinq secondes. Lorsque 
les cibles sont cachées suffisamment pour que le regard ne soit plus orienté et 
reste neutre, les deux stimuli sont de nouveau présentés pendant cinq secondes 
et il est demandé à l’enfant de choisir celui qu’il préfère. Si aucun choix n’est 
obtenu, une autre paire de stimuli est présentée selon la même procédure. 
La procédure est répétée et dans chaque intervalle il est demandé à l’enfant de 
regarder l’examinateur. Le choix du stimulus préféré entre les deux présentés 
est déterminé par la durée du regard porté sur la cible. La répétition des tests 
permet de déterminer la cible préférée. Ainsi la capacité à manifester une pré­
férence est utile pour améliorer la participation de l’enfant dans ses activités 
et à améliorer ses acquisitions (cf. supra la partie « Évaluation cognitive par 
habituation visuelle » : Chard et coll., 2014 ; et la partie « Évaluation des com­
pétences sensorielles » : van den Broek et coll., 2006).

Évaluation du tempérament

Les outils portant sur le tempérament des enfants n’étant pas conçus pour des 
enfants ayant des troubles moteurs, une revue de la littérature a permis à van 
der Putten et coll. (2017) de sélectionner deux outils dans les bases de don­
nées bibliographiques de langue anglaise et néerlandaise (van der Putten et 
coll., 2017). Sur les 138 publications portant sur le comportement de l’enfant, 
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test-retest (à quinze jours d’intervalle) et inter-testeur chez trois enfants 
de 6, 11 et 13 ans a été évaluée par un ergothérapeute et un kinésithéra­
peute. La fiabilité est partielle car il est difficile dans cette catégorie d’enfants 
d’avoir des testeurs ne connaissant pas déjà l’enfant. L’étude montre que les 
propriétés psychométriques ne sont que partiellement suffisantes pour cette 
population. L’échantillon est limité, mais il est difficile d’avoir des cohortes 
d’ampleur suffisante dans le PIMD indiquent les auteurs. L’échantillon est 
toutefois considéré comme représentatif. Enfin, il n’y a pas d’outil propo­
sant les mêmes évaluations auquel le TDMMT peut être comparé. Toutefois, 
ce test a une utilité clinique qui permet de bien connaître les capacités de 
l’enfant et d’orienter les aides et les thérapies ainsi que de suivre l’évolution 
de ses compétences motrices dans la durée (van der Putten et coll., 2005).

En vue de sélectionner les outils adaptés aux enfants avec PIMD sévère 
permettant d’évaluer leur motricité, Mensch et coll. (2015b) ont analysé 
18 études pour 8 outils destinés à des enfants avec une paralysie cérébrale, une 
amyotrophie spinale, une maladie neuromusculaire, des déficiences à moins 
de 6 ans, dont une échelle développée spécifiquement pour les enfants avec 
PIMD sévères (Mensch et coll., 2015b). Seul le TDMMT était développé 
spécifiquement pour les enfants avec SMD. La fiabilité des test-retest et la 
réactivité doivent être évaluées pour s’assurer des capacités de ce test à déter­
miner les changements dans le temps pour les enfants avec PIMD.

La validation de la mesure des petits mouvements des personnes avec PIMD par 
un accéléromètre porté au poignet (Actiwatch-2), a été réalisée. Initialement 
dédié à l’activité de repos, cet outil peut être utile pour distinguer les mouve­
ments aidés des mouvements volontaires discrets, mais aussi pour percevoir les 
différentes postures du corps et les différents modes de mouvement et de sti­
mulation des personnes avec PIMD. L’étude a été réalisée chez 22 participants. 
Les mesures des mouvements du poignet le plus mobile sont réalisées pen­
dant sept jours consécutifs sans interruption. Puis une vidéo de 15 minutes est 
effectuée huit fois pendant leur programme habituel de la journée. Les mouve­
ments de la partie supérieure du corps sont étudiés, mouvements du tronc, des 
membres supérieurs et regroupés en quatre postures : allongé, assis, debout sans 
déplacement et lors de la marche assistée ou avec un support. L’implication 
de la personne est cotée : présence passive, inclus dans une activité (massage, 
toilette), participation passive (mobilisation réalisée par autrui), participation 
active où la personne participe par un mouvement volontaire. La fiabilité des 
analyses était reconnue si le mouvement observé durait au moins 15 secondes 
(Actiwatch-2 enregistre par période de 15  secondes). L’étude conclut que 
l’Actiwatch-2 est capable de discerner la présence de l’absence de mouve­
ment. Il reconnaît plus de mouvements lorsque la personne est impliquée 
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dans le mouvement que lorsqu’elle est passive. L’outil permet de distinguer 
les mouvements aidés de l’absence de mouvement ou des petits mouvements 
involontaires (van Alphen et coll., 2021).

Les propriétés psychométriques des deux échelles (Modified Ashworth Scale 
– MAS – et Modified Tardieu Scale – MTS) ont été évaluées pour la grada­
tion du tonus musculaire et de la spasticité chez les personnes adultes avec 
PIMD. La MAS mesure la spasticité, et sa fiabilité apparaît meilleure pour 
les membres supérieurs. Cependant, sa fiabilité est apparue excellente pour 
certaines études et insuffisante pour plusieurs autres. La MTS a été évaluée 
comme utile pour la mesure des mouvements lents et rapides et a une très 
bonne fiabilité en test-retest et inter-testeur chez des enfants avec paralysie 
cérébrale. Dans l’étude de Waninge et coll. (2011), les deux échelles ont été 
testées chez 35 adultes avec PIMD pour évaluer leur faisabilité et leur fiabilité 
dans cette population (Waninge et coll., 2011). Les évaluations ont été réa­
lisées par deux testeurs pour les deux échelles à deux reprises à une semaine 
d’intervalle. La faisabilité des deux échelles MAS et MTS s’est révélée satis­
faisante pour mesurer le tonus musculaire des adultes avec PIMD. Pour la 
fiabilité, la MTS s’est avérée insuffisamment fiable au vu des test-retest et 
inter-testeur, alors que la MAS s’est avérée suffisamment fiable pour les deux. 
Les auteurs concluent que la MAS est une bonne méthode pour tester la 
qualité des mouvements de la vie quotidienne des adultes avec PIMD.

Évaluation du statut nutritionnel

L’évaluation de l’état nutritionnel de 106 adultes polyhandicapés vivant en 
institution depuis plus d’un an a été réalisée à l’Hôpital Marin de Hendaye 
par Marrimpoey et coll. (2006). L’alimentation était entérale pour 19 per­
sonnes, et pour les 87 autres résidents ayant une alimentation orale, 72 % 
avaient besoin d’une aide totale. La texture était normale pour 21 résidents, 
hachée pour 26, moulinée pour 28 et mixée pour 12  résidents. L’indice de 
masse corporelle (IMC) moyen était de 18,3 ± 3,9, significativement plus bas 
pour les personnes en nutrition entérale. La ration alimentaire prescrite était 
de 1 677 ± 38,9 kcal/jour, avec une ration significativement moindre pour les 
nutritions entérales. L’IMC bas était noté depuis l’enfance et le poids stable 
depuis les trois années précédentes. La dépense énergétique totale est infé­
rieure chez les personnes polyhandicapées à celle de la population générale et 
correspond à celles des personnes alitées ou en fauteuil. Les marqueurs biolo­
giques de la nutrition ont été recueillis. L’albumine plasmatique était normale 
chez la quasi-totalité des personnes. Un déficit en vitamine D3 était retrouvé 
chez 33 % des résidents, en vitamine C chez 45 %, et en vitamine B9 chez 39 %. 
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La natrémie et la kaliémie étaient généralement normales, une hypocalcémie 
était retrouvée chez 9 %, une hypo-sidérémie chez 26 %, une hypo-zincémie 
chez 21 % de ces personnes polyhandicapées. Malgré une alimentation pres­
crite très contrôlée du point de vue calorique et qualitatif (notamment sur 
les apports vitaminiques), certaines anomalies des résultats d’analyse peuvent 
être attribuées à des interactions médicamenteuses, plus fréquentes chez la 
personne ayant une alimentation entérale, et les personnes les moins mobiles.

Évaluation de la vision

Un inventaire des troubles visuels a été réalisé systématiquement chez 76 per­
sonnes avec Severe and Profound Multiple Disabilities (SPMD) et ayant un 
minimum de capacité de coopération (van den Broek et coll., 2006). L’acuité 
visuelle, le champ visuel, la vision binoculaire, la sensibilité au contraste, les 
troubles de la réfraction et le comportement visuel ont été évalués. La vision 
des couleurs n’était généralement pas évaluable. Les examens étant longs, ils 
ont été présentés de façon ludique et toujours en présence d’un accompagnant 
de la structure habituelle de ces personnes avec SPMD. Si un trouble visuel 
était mis en évidence, un nouvel examen était réalisé un autre jour pour s’as­
surer de la fiabilité du résultat. Alors que seuls 30 % des personnes étaient pré­
alablement connus pour avoir un trouble visuel, l’évaluation systématique a 
mis en évidence un déficit visuel chez 92 % des personnes de l’étude. Aucune 
n’avait une acuité visuelle normale, les meilleurs résultats étaient une acuité 
subnormale. Une corrélation était retrouvée entre la sévérité du déficit visuel 
et la gravité de la déficience intellectuelle. Ajoutées au trouble de l’acuité 
visuelle, des anomalies du champ visuel, de la sensibilité au contraste, de la 
vision binoculaire, de l’attention visuelle de la fixation ou du suivi du regard 
étaient présentes. Les troubles de réfraction étaient retrouvés chez 22 % des 
personnes et des lunettes ont été prescrites. Aussi, l’existence d’un déficit 
visuel doit être considérée systématiquement chez toutes les personnes avec 
SPMD jusqu’à preuve du contraire. Il est capital d’alerter les familles et les 
soignants sur la différence entre malvoyance et cécité, car une personne ayant 
une acuité visuelle de seulement 0,05 peut bénéficier et apprécier des stimu­
lations visuelles puissantes comme lors de séances de Snoezelen, alors que le 
diagnostic de cécité peut indiquer l’absence de pertinence de ces séances. La 
mise en évidence de l’extrême fréquence des troubles visuels doit être prise 
en compte pour l’aménagement des lieux de vie des personnes avec SPMD et 
pour la nécessaire stimulation visuelle qui peut être effective même avec une 
très basse vision (van den Broek et coll., 2006) (cf. supra la partie « Évaluation 
cognitive par habituation visuelle » sur l’implication de la qualité de la vision 
sur la stimulation cognitive et le phénomène d’habituation : Chard et coll., 
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2014 ; et la partie « Évaluation des préférences » sur la détection des préfé­
rences exprimées par le regard : Fleming et coll., 2010).

Une analyse de l’utilité d’un questionnaire de comportement visuel et de l’éva­
luation ophtalmologique par l’échelle de classification visuelle ad hoc (VCS) 
a été réalisée chez 77 enfants âgés de 3 à 20 ans avec paralysie cérébrale sévère 
(GMFCS-V54 et classification de système de compétence manuelle MACS-V) 
(Ferziger et coll., 2011). Ces enfants sont tous déficients intellectuels et sans 
communication verbale ou ont une communication assistée. Une évaluation 
du comportement visuel quotidien de ces enfants a été réalisée avec un ques­
tionnaire créé à cet effet et testé pendant une période de 15  jours par les 
éducateurs dans leur environnement habituel de vie (items classés selon cinq 
niveaux). Concernant l’examen visuel ophtalmologique, les résultats sont 
répartis en trois groupes  : déficience visuelle d’origine cérébrale (n  =  26), 
déficience visuelle liée à une atrophie optique (n = 25) et sans trouble visuel 
(n = 26). Les participants avec cécité corticale et atrophie optique sont clas­
sés sur la VCS à cinq niveaux  : ici dans les niveaux de 1 à 3 pour 88,6 % 
des participants avec cécité corticale et 84 % des participants avec atrophie 
optique. Le groupe sans trouble visuel est classé au niveau 5 ou 4. La fiabilité 
du questionnaire entre testeur et test-retest est très bonne. Sa validité est aussi 
confirmée par les corrélations entre les résultats du questionnaire et ceux de 
la VCS et le questionnaire possède une bonne valeur prédictive sur la qualité 
des compétences visuelles quotidiennes (Ferziger et coll., 2011).

Les outils d’évaluation de la motricité oculaire, l’acuité visuelle, la sensibilité 
au contraste, la perception des couleurs, de la profondeur, du mouvement, et 
du champ visuel ont été recherchés à partir des outils utilisés dans les centres 
accueillant des personnes polyhandicapées (en Suisse, France, Belgique, au 
Luxembourg, aux Pays-Bas, au Royaume-Uni, en Irlande, Italie, Allemagne) 
et à partir d’une recherche dans la littérature (en français, anglais, italien, 
allemand) (Petitpierre et coll., 2022a). Seulement 12 articles ont été rete­
nus pour être centrés sur les habiletés visuelles de la personne polyhandica­
pée sévère, avec une méthodologie décrite. Il s’agit de cinq questionnaires 
hétéro-rapportés (dépistage par les familles), de deux systèmes de classifica­
tion et de cinq procédures d’observation directe dont quatre sont validées 
mais seulement deux sont développées pour des personnes polyhandicapées 
ou ne pouvant suivre une consigne, l’une en anglais, l’autre en espagnol. 
Les auteurs (Petitpierre et coll., 2022a) annoncent la traduction en français 
de deux outils qui devront être ensuite validés en français.

54.  GMFCS-V : Gross Motor Function Classi�cation System  – level V ; MACS-V : Manual Ability 
Classi�cation System  – level V.



Polyhandicap

418

Chez les personnes avec SMID ayant une cécité corticale, la capacité 
visuelle résiduelle peut être évaluée par la détection de la vision des 
contrastes à partir de grilles sinusoïdales. Les voies visuelles étant lésées 
de façon variable, notamment lors d’hypoxie cérébrale à laquelle les neu­
rones sont sensibles, également de façon variable, en conséquence les voies 
visuelles atteintes pourraient l’être pour certaines fréquences spécifiques. 
Dans ce cas, la stimulation des voies visuelles les plus épargnées pour­
rait permettre une réhabilitation d’une certaine sensibilité au contraste. 
La sensibilité au contraste peut être mesurée, même chez les nourrissons, 
en induisant un nystagmus optochiasmatique par modulation lumineuse 
sinusoïdale.

Neuf personnes âgées de 4 à 35 ans ayant un SMID et une déficience 
visuelle corticale ont participé à l’étude de la sensibilité au contraste 
(Sakai et coll., 2002). Leur atteinte visuelle corticale a été confirmée par 
un réflexe pupillaire présent, l’absence de pathologie oculaire, la présence 
de lésion des voies optiques postérieures ou du cortex occipital, une limi­
tation extrême du comportement visuel et une déficience persistante de 
vision binoculaire. Douze volontaires sans trouble visuel ont participé 
à l’étude comme témoins. Six grilles sinusoïdales construites avec des 
contrastes de différents niveaux ont été utilisées pour induire le nystagmus 
optochiasmatique. L’évaluation du nystagmus induit a été réalisée à l’œil 
nu par deux opérateurs et l’enregistrement de l’électro-nystagmogramme a 
été analysé par deux neurologues. Le nystagmus optocinétique était retenu 
si les deux observateurs étaient du même avis. Un nystagmus optocinétique 
a été obtenu pour 8 des 9 patients et les 12 témoins. Le réflexe optociné­
tique est induit dans les noyaux du tronc cérébral, qui deviennent sous la 
dépendance du contrôle cortical après l’âge d’un an. La réponse optociné­
tique observée chez les patients atteints de SMID avec déficience visuelle 
cérébrale pourrait être liée à un contrôle par les noyaux médio-temporal 
et médio-temporal supérieur par le biais du traitement des informations de 
contraste (Morrone et coll., 1999). L’effet de l’âge n’a pas pu être évalué en 
raison du faible échantillon de cette étude.

Évaluation de l’odorat

La détection des odeurs par l’enfant et le jeune adulte avec PIMD est étudiée par 
leur comportement différent face à des stimuli odorants ou neutres, avec diffé­
rents stimuli olfactifs. Dans l’étude de Petitpierre et coll. (2022b), 22 enfants 
avec PIMD âgés de 7 à 18 ans suivis dans une structure suisse francophone 
ont participé à l’analyse de l’effet des odeurs sur leur comportement. Sur les 
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19  stimuli olfactifs, 18 étaient odorants et un était un solvant inodore ; 
il  s’agissait de dix odeurs alimentaires et huit non alimentaires. Les stimuli 
odorants ont été présentés lors de trois sessions à une semaine d’intervalle. 
Lors de chaque session, six stimuli odorants et six neutres ont été présentés de 
façon aléatoire. Les réactions ont été enregistrées et comparées selon divers 
modes et montrent que les participants répondent plus aux stimuli odorants 
que neutres, plus aux odeurs alimentaires qu’aux non alimentaires et neutres, 
et plus aux odeurs non alimentaires qu’aux odeurs neutres. La réponse aux 
odeurs généralement agréables ou désagréables chez les adultes valides était 
plus de moues lors des odeurs déplaisantes, plus de bâillements en présence de 
stimuli neutres, plus de mouvements buccaux et de fixations du regard vers le 
stimulus d’odeur alimentaire ou neutre et plus de sourires devant des stimuli 
non alimentaires ou réputés plaisants (Petitpierre et coll., 2022b).

Évaluation du bavage

Le bavage est très fréquent chez les personnes polyhandicapées. Une échelle 
d’évaluation du bavage qui n’est pas originellement dédiée au polyhandi­
cap a été testée par Reid et coll. (2010), pour des personnes ayant une infir­
mité motrice cérébrale et une déficience intellectuelle (Reid et coll., 2010). 
Toutefois, la rareté des études sur ce thème et l’importance du bavage dans 
le polyhandicap justifient d’analyser ici ce travail. Il s’agit d’un questionnaire 
nécessitant une bonne connaissance de l’anglais précisent les auteurs. L’objectif 
de cette étude est de valider une échelle qui soit sensible au changement de 
l’importance du bavage, notamment pour évaluer l’intérêt des traitements 
utilisés. L’échelle testée sur 31 enfants ayant une infirmité motrice cérébrale 
et une déficience intellectuelle est validée pour sa faisabilité, sa fiabilité lors 
des test-retest et de sa sensibilité lorsqu’une modification de la quantité de 
bavage est observable cliniquement par les examinateurs. Une telle étude 
de faisabilité chez les personnes polyhandicapées serait intéressante pour la 
clinique et l’impact des traitements utilisés.

Conclusion

Les évaluations des compétences et des déficiences chez la personne polyhan­
dicapée portent principalement sur la description de la situation de la personne 
en vue de mieux cibler ses besoins d’aide et de rééducation pour améliorer 
ses compétences, et sur les moyens de limiter les conséquences de ses défi­
ciences. Certains champs sont privilégiés  : le champ neuropsychologique 
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15
Crise sanitaire de la Covid-19

La grande diversité de signes cliniques de l’infection par le Covid-19 et la plus 
grande fréquence de ses complications chez les patients atteints de patho­
logies chroniques (affections cardiovasculaires, diabète, hypertension arté­
rielle, pathologies respiratoires, insuffisance rénale, cancers), ainsi que chez 
les sujets âgés (Direction de l’information légale et administrative, 2023) ont 
amené à s’interroger sur les conséquences et les particularités de l’infection 
par le Covid-19 chez les personnes polyhandicapées dont l’état de santé est 
précaire et grevé de nombreuses comorbidités.

Caractéristiques cliniques de l’infection par le Covid-19 
chez les personnes polyhandicapées

Lors de la première vague de la pandémie de la Covid-19, une étude s’est 
spécifiquement intéressée aux particularités cliniques de cette infection chez 
les personnes polyhandicapées ainsi qu’au recours au système de soins pour 
ces personnes (Rousseau et coll., 2021). Il s’agissait d’un observatoire mis en 
place au printemps 2020 à l’initiative de la Fédération du polyhandicap de 
l’Assistance Publique des Hôpitaux de Paris (AP-HP), des 4 Centres de réfé­
rence des déficiences intellectuelles de causes rares labellisés Polyhandicap, 
et des associations et réseaux régionaux de prise en charge des personnes 
polyhandicapées55.

L’objectif de cet observatoire était de collecter rétrospectivement les cas d’in­
fection par le Covid-19.

Les patients étaient considérés comme ayant été infectés par le Covid-19 dans 
les cas suivants : patient présentant une RT-PCR positive pour le Covid-19 ; 
patient présentant une symptomatologie compatible avec une infection par 

55.  Adapei 62, Vivre et Devenir Draveil 91, EEAP Jean Itard, EPEAP l’Horizon, FAM Foyer de la 
Plaine Aubergenville, Fondation Paul Parquet, Hôpital de Pédiatrie et de Rééducation de Bullion, 
IME Poujal CESAP, MAS Gouvieux CESAP, MAS La Clé des Champs CESAP, MAS Les Collines 
Collobrières UGECAM, MAS Plaisance.
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personnes ayant une déficience intellectuelle ou développementale, évalué 
selon les publications entre 5 % aux États-Unis (État de New York) et 13 % 
aux Pays-Bas (Turk et coll., 2020).

Par la suite, les vagues successives de la pandémie de la Covid-19 ont entraîné 
de nombreux autres cas chez les personnes polyhandicapées ; parmi ceux pris 
en charge au sein des services de soins médicaux et de réadaptation (SMR)56 
impliqués dans l’observatoire, on a observé une fréquence accrue des formes 
sévères et des décès en 202157. Par ailleurs, de nombreuses études ont confirmé 
un plus grand risque de formes sévères et de décès mais aussi de formes pro­
longées de la maladie chez les personnes atteintes de déficience intellectuelle, 
de troubles neurodéveloppementaux ou de trisomie 21 (Alexander et coll., 
2020 ; Turk et coll., 2020 ; Turk et McDermott, 2020 ; Hewitt et coll., 2022 ; 
Koyama et coll., 2022).

Une étude japonaise rapporte la contamination dans une institution de 
plusieurs patients (n = 17) atteints de déficiences multiples (Severe Multiple 
Intellectual Disability Syndrom) par un soignant infecté par le Covid-19. Ainsi, 
ce risque doit être pris en compte et prévenu par le dépistage et l’éviction des 
soignants présentant des symptômes évocateurs d’infection par le Covid-19 
(Takayama et coll., 2023).

Accès aux soins, émergence de la télémédecine 
et de la télérééducation pour les personnes 
polyhandicapées

Pendant les confinements, l’accès aux soins des personnes polyhandicapées a 
été sévèrement compromis (Jeste et coll., 2020).

C’est lors de la première vague de la pandémie que les consultations dématé­
rialisées ont pris leur essor. Entre 2013 et 2018, une première expérimentation 
de téléconsultations neuropédiatriques, co-pilotée par le CESAP (Comité 
d’études, d’éducation et de soins auprès des personnes polyhandicapées) et par 
l’AP-HP, a été proposée pour les enfants polyhandicapés. Ces téléconsulta­
tions mises en place dans la région Île-de-France avaient permis de confirmer 
l’intérêt de ce type de dispositif dans la prise en charge et l’accompagnement 
du parcours de soins des personnes polyhandicapées. Lors du début de la crise 
sanitaire, entre février et mai 2020, ce dispositif a été ouvert à de nombreux 

56.  En janvier 2022, l’appellation de SMR (Soins médicaux et de réadaptation) a remplacé celle 
de SSR (Soins de suite et de réadaptation).
57.  Publication à paraître
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établissements supplémentaires. Ainsi, la mise en place de la télémédecine a 
permis le maintien d’un suivi à distance des patients polyhandicapés par les 
neuropédiatres mais aussi par les paramédicaux spécialisés (kinésithérapeutes, 
orthophonistes, ergothérapeutes, etc.) (Hully, 2021). La télémédecine a aussi 
aidé au maintien du lien entre les familles et leur enfant confiné en établisse­
ments. Au décours du premier confinement, que ce soit au sein des établisse­
ments et services médico-sociaux (ESMS) ou en secteur hospitalier, l’activité 
de téléconsultation a continué de s’accroître et représente désormais un atout 
supplémentaire dans la prise en charge des personnes polyhandicapées (Jeste 
et coll., 2020 ; Hully, 2021). En règle générale, durant les vagues successives 
de la pandémie, il s’est avéré que beaucoup de structures qu’il s’agisse d’éta­
blissements sociaux ou médico-sociaux, comme les IME  (Instituts médico-
éducatifs), les CAMSP (Centres d’action médico-sociale précoce) ou des 
hôpitaux de jour, n’ont plus pu accueillir les enfants porteurs de handicap. 
Ces enfants se sont retrouvés dans leur famille sans prise en charge, ni soins 
adaptés. Dans un certain nombre de cas, un suivi à distance a pu être mis en 
place, sous forme de consultations par téléphone avec dans certains cas des 
déplacements au domicile. Cependant, toutes les personnes en situation de 
handicap n’ont pas pu bénéficier du suivi nécessaire (distanciel ou présentiel) 
à cause des difficultés de repérage des personnes en situation de handicap 
prises en charge au domicile de leur famille (Malzac et coll., 2020).

Dans la littérature internationale, il n’existe pas d’autres études documentant 
l’accès aux soins des personnes polyhandicapées durant la crise sanitaire mais 
il est avéré que les personnes en situation de handicap n’ont pas reçu durant 
la crise sanitaire une prise en charge optimale (Turk et McDermott, 2020 ; 
Hewitt et coll., 2022).

Deux études nationales se sont intéressées par le biais de questionnaires en 
ligne aux conséquences du confinement au domicile sur les enfants en situa­
tion de handicap et leurs parents  : l’enquête ECHO (Enfant Confinement 
Handicap besOins) adressée aux parents d’enfants atteints de paralysie céré­
brale ou de maladies neuromusculaires (n =  1 000  enfants), et l’enquête 
E-COPAIN (Enquête Confinement besOins Pour les enfAnts témoINs) 
adressée aux parents d’enfants sans déficiences (recrutement en cours). 
L’enquête ECHO rapporte que, pendant le premier confinement, seulement 
22 % des patients avaient pu poursuivre leur suivi médical et que la prise en 
charge de kinésithérapie n’avait été maintenue que chez 48 % des patients 
(Cacioppo et coll., 2021). D’autres aspects de l’impact négatif du confine­
ment sur les enfants et leurs parents sont abordés dans ce chapitre dans la 
partie suivante (voir partie « Impact de la crise sanitaire sur les parents des 
personnes polyhandicapées »).
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L’étude rétrospective de Jeste et coll. (2020) menée pendant les confinements 
et portant sur les personnes atteintes de déficience mentale et/ou développe­
mentale a analysé 818 questionnaires remplis par les parents (aux États-Unis 
et hors États-Unis) et a montré que l’accès aux soins des patients a été sévè­
rement compromis durant cette période (Jeste et coll., 2020). En effet, 74 % 
des parents rapportent la perte d’au moins une prestation thérapeutique et/ou 
éducative pour leur enfant et 36 % ont déploré une perte d’accès aux soins.

Concernant la télérééducation, les avis portant sur son efficacité sont diver­
gents selon les études. Une revue de la littérature portant sur la prise en charge 
des enfants et des sujets jeunes présentant des troubles développementaux et 
bénéficiant d’un suivi en télérééducation a analysé 55 études sur le sujet et a 
montré que dans environ 50 % des cas les parents jugeaient la télérééducation 
aussi (voire plus) efficace que la rééducation en présentiel (Ogourtsova et 
coll., 2023). Pour les personnes atteintes de déficience intellectuelle, le suivi 
dématérialisé (soins, éducation) semble représenter une solution à l’isolement 
et peut permettre la poursuite de leur prise en charge (Hewitt et coll., 2022).

Une autre étude ayant recueilli l’avis de 205 parents d’enfants présentant une 
ou plusieurs déficiences rapporte que la télérééducation est perçue comme 
moins efficace que la rééducation en présentiel et ce plus particulièrement 
chez les enfants atteints de déficiences multiples (Hameed et coll., 2021).

Impact de la crise sanitaire sur les parents des personnes 
polyhandicapées

De mars à mai 2020, une enquête de l’IRES (Institut de recherches éco­
nomiques et sociales) réalisée en collaboration avec le CIAAF (Collectif 
Inter-Associatif des Aidants Familiaux) a documenté certains aspects du 
retentissement de la crise sanitaire sur les parents d’enfants polyhandicapés.

Cette enquête rapporte que les parents des enfants polyhandicapés ont vu 
pendant les confinements augmenter leur charge/fardeau, notamment en ce 
qui concernait les soins, la toilette, l’aide à la communication et les activités 
de leur enfant. Ces parents ont notamment rapporté une augmentation de 
leur fatigue physique et psychique de plus de 50 % avec un sentiment fort 
d’abandon et 52 % des aidants ont davantage suspendu leur activité profes­
sionnelle pendant cette période (IRES et CIAAF, 2021).

Deux études qualitatives se sont intéressées à l’impact de la crise sanitaire 
sur les aidants familiaux des personnes polyhandicapées (PIMD – Profound 
Intellectual and Multiple Disabilities) prises en charge au domicile. Ces études 
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doute et de l’angoisse (Tézenas du Montcel, 2021) ne les dispense pas d’exer-
cer, dans le même temps leur parentalité, et de rester les premiers acteurs de 
l’accompagnement de leur enfant. L’accompagnement des familles par les pro-
fessionnels au domicile constitue alors un enjeu majeur, à la fois pour prévenir 
les risques liés à la fragilisation des parents (angoisse et découragement en par-
ticulier) mais aussi pour construire, entre professionnels et famille, les condi-
tions les plus favorables au développement du très jeune enfant polyhandicapé. 
Comment, durant cette phase de développement intense que constitue la prime 
enfance, de la naissance à la 3e année, parents et professionnels vont-ils mettre 
en œuvre, de manière différente et complémentaire, leurs compétences à obser-
ver le jeune enfant au-delà de ses déficiences ? Comment vont-ils pouvoir 
s’adapter aux modalités particulières d’être au monde de cet enfant, et répondre 
à ses besoins spécifiques, de manière à favoriser son bien-être et son dévelop-
pement physique, psychique et mental ? Quels sont enfin les environnements 
inclusifs ou spécialisés, en complément de la famille, qui accueillent et accom-
pagnent l’éducation du très jeune enfant polyhandicapé ?

Parcours de santé du très jeune enfant  
(de la naissance à 3 ans)

Pluralité des annonces liées au polyhandicap

Il apparaît à la vue de la littérature, qu’annoncer un polyhandicap n’est pas 
exactement la même chose qu’annoncer une maladie grave ou un handicap. 
Le plus souvent, les parents vont aussi découvrir ce qu’est le polyhandicap en 
même temps qu’ils vont découvrir leur enfant. Le polyhandicap, en effet, s’il 
est une entité clinique définie, se manifeste progressivement au cours du déve-
loppement de l’enfant. Si les professionnels médicaux peuvent, à partir de ce 
diagnostic, faire un pronostic du développement de l’enfant, c’est avec une 
certaine incertitude relative à la sévérité, à l’importance, à la multiplicité des 
troubles et des limitations d’activité précises qui seront celles de tel enfant. 
Aussi, il ne s’agit pas d’une annonce d’un « type de handicap mais plusieurs 
annonces qui s’inscrivent dans un temps plus ou moins long » (Juzeau, 2010) 
à différents moments. Les différentes étiologies et comorbidités peuvent aussi 
faire l’objet d’annonces, tout comme le devenir fonctionnel (l’absence d’ac-
quisition de la marche, etc.). Dans la situation de polyhandicap, on annonce 
donc la pathologie causale (quand celle-ci est connue ; qu’en est-il alors quand 
elle n’est pas connue ?), on annonce les co-morbidités (épilepsie, troubles de 
l’oralité, épisodes médicaux aigus, etc.), on annonce le tableau fonctionnel 
et son devenir, mais d’une part, pour les familles se confronter à ce qu’est le 
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polyhandicap se fera aussi au fur et à mesure des expériences, et d’autre part, 
pour les professionnels, c’est aussi au fur et à mesure du développement de 
l’enfant qu’ils pourront préciser ce qu’est le polyhandicap pour cet enfant. Les 
familles doivent être impliquées dans la prise en soins précoce et la construc-
tion du projet de l’enfant. Si derrière le polyhandicap, se déplie une pluralité 
d’annonces, l’annonce précoce du polyhandicap de l’enfant, avec toute son 
incertitude, apparaît essentielle car c’est elle qui permet la mise en place d’ac-
tions précoces pour l’enfant et ses parents. Ce diagnostic est une ressource 
pour rendre possible le développement de l’enfant et non une étiquette qui 
l’enferme définitivement dans une incapacité à se développer.

Diagnostiquer le polyhandicap… et l’étiologie de celui-ci

Il apparaît comme essentiel et nécessaire de porter, le plus précocement pos-
sible, le diagnostic du tableau de polyhandicap sans attendre le diagnostic 
formel de l’étiologie de celui-ci. En effet, il est nécessaire de l’énoncer à la 
famille le plus précocement possible afin d’accompagner au mieux, et le plus 
tôt possible, l’enfant et les familles, dans son (leurs) parcours de soins et de 
santé (DéfiScience – Filière de santé des maladies rares du neurodéveloppe-
ment, 2020). De plus, au-delà de nommer à sa famille la situation de polyhan-
dicap de l’enfant, il est nécessaire que les équipes médicales mettent en œuvre, 
parallèlement à l’accompagnement, l’entièreté des moyens disponibles pour 
porter le diagnostic de la cause des lésions cérébrales responsables du polyhan-
dicap (étiologie). Nommer la maladie permet aux familles de se projeter dans 
l’avenir, et permet aux équipes soignantes de proposer une démarche de soins. 
Les objectifs médicaux, rééducatifs et réadaptatifs, mais aussi socio-éducatifs, 
peuvent alors être envisagés, à court, moyen et long termes. Cela peut notam-
ment permettre l’accès à certains traitements médicaux disponibles ou à venir 
(cas des maladies métaboliques, génétiques  : voir la thérapie génique dans 
le chapitre « Génétique ») pour traiter l’étiologie et permettre l’accès à un 
conseil génétique et un dépistage pour les grossesses futures.

Aussi, au sein du tableau de polyhandicap, rechercher les « maladies traitables 
est une priorité absolue pour les médecins » (Rodriguez, 2017).

Se pose alors la question du repérage des signes cliniques chez l’enfant. Le 
tableau de polyhandicap peut parfois être difficilement repéré par les familles 
mais aussi par les professionnels de santé, retardant le diagnostic de la situa-
tion. La difficulté peut consister, notamment pour des parents (surtout lors 
d’un premier enfant), en la faculté à appréhender rapidement le décalage (par 
rapport aux enfants du même âge) dans les acquisitions de leur enfant (Cole, 
2020). Les décalages dans le domaine moteur (absence de déplacement en 
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le parcours de soins précoce de l’enfant polyhandicapé, les parents et l’en-
fant vont rencontrer de multiples professionnels dans le cadre de multiples 
consultations médicales (médecin du CAMSP, des structures hospitalières, 
pédiatre ou médecin traitant qui accompagne aussi la santé des parents, etc.) 
et paramédicales nécessaires, ce qui complexifie le parcours. Il apparaît essen-
tiel qu’une coordination des besoins de l’enfant puisse se mettre en place. Les 
prises en charge rééducatives peuvent se faire dans un cabinet libéral (ortho-
phonie, kinésithérapie), en établissement médico-social (majoritairement en 
CAMSP avant 3 ans) ou en situation mixte (libéral et médico-social).

La MDPH est le pivot central du droit à la compensation et le socle pour les 
besoins et futurs besoins de l’enfant et de sa famille en termes de soins, de sco-
larisation et de réadaptation. Un dossier doit pouvoir être constitué tôt dans 
la vie de l’enfant, et les parents doivent être accompagnés pour la réalisation 
de celui-ci63 (Billette de Villemeur et coll., 2012).

L’enfant polyhandicapé de moins de 3 ans vit le plus souvent au domicile des 
parents, et il faut favoriser cela ; cependant, lorsque l’enfant est très médica-
lisé, il peut être difficile pour les parents de maintenir leur enfant à la maison, 
et il est alors nécessaire de penser à une solution de répit pour ces parents 
(Jaravel et coll., 2012). Ces jours de répit apportent indéniablement un béné-
fice pour le bien-être des parents quand ce séjour est bien construit et bien 
motivé par les parents (McConkey et coll., 2004).

En conclusion sur les structures de soins, il est important de souligner qu’il faut 
favoriser le domicile des parents pour l’enfant de moins de 3 ans en situation 
de polyhandicap, tout en garantissant aux parents des possibilités de séjour de 
répit ou de soutien. Ces solutions doivent être développées.

Accompagnement éducatif et rééducatif du très jeune enfant 
en situation de polyhandicap (de la naissance à 3 ans)

Des besoins particuliers d’accompagnement du développement 
psychomoteur, sensoriel, perceptif et cognitif

Le nourrisson en situation de polyhandicap arrive bien souvent au monde 
avec un déficit d’expériences de base durant la vie intra-utérine, expériences 
fondamentales. Or, rappelons-le, « les expériences sensorielles dans l’utérus 

63.  Collège français des enseignants universitaires de médecine physique et de réadaptation 
(COFEMER). Chapitre « L’enfant handicapé ». In : Médecine physique et de réadaptation. (7e édi-
tion). Les Référentiels des collèges, Elsevier/Masson ; 2021.
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durant la grossesse apportent déjà à l’enfant des informations fondamentales 
sur lui-même. De telles informations somatiques, vestibulaires et vibratoires, 
concernant tout le corps, représentent pour l’enfant le point de départ pour 
construire son propre moi-même en délimitation du monde extérieur. Cette 
perception basale est nécessaire pour développer une idée du corps propre. 
La peau, comme enveloppe corporelle, est l’organe de contact et de délimita-
tion » (Visscher et Toras, 2010).

Durant les premières semaines de vie, les soins intensifs nécessaires à la survie 
du nourrisson, transforment bien souvent ce corps en « objet » de douleurs 
et de manipulations. La douleur physique empêche d’abord l’orientation vers 
d’autres stimuli et peut provoquer l’isolement et la passivité. Si la douleur est 
un frein à l’autonomie de l’enfant polyhandicapé, le trouble moteur en est 
un autre.

Comme nous l’avons précédemment évoqué, le polyhandicap affecte le déve-
loppement perceptivo-moteur qui est à la fois atypique, retardé et limité, et 
touche toutes les structures du corps :
•  l’activité non-volontaire d’agrippement des objets (qui constitue la 
1re forme de préhension de contact et qui disparaît normalement vers 3 mois) 
peut perdurer, et perturber le développement de l’activité volontaire qui 
tarde, elle, à se mettre en place ;
•  l’hypotonie globale chez l’enfant polyhandicapé engendre des difficultés 
de tenue de tête, dont les conséquences sont orthopédiques mais aussi fonc-
tionnelles (fausses-routes, troubles respiratoires,  etc.) et relationnelles  : le 
redressement volontaire et le maintien de la tête sont problématiques, ce qui 
entraîne une certaine limitation de l’activité, de l’autonomie et des échanges 
spontanés ;
•  l’atrophie musculaire associée à l’atteinte cérébrale affecte la tonicité et 
la motricité. La capacité à mobiliser son corps pour changer de position, se 
déplacer et agir sur le monde est dans ce contexte extrêmement restreinte ;
•  la variation des états toniques entre tension et détente comme entre 
diverses nuances tonico-émotionnelles (états de surprise, de peur, de plai-
sir, de déplaisir) est limitée, voire impossible  : les mouvements du tronc, 
de la tête et des yeux ressemblent alors à des décharges motrices générali-
sées (Saulus, 2009) que le jeune enfant polyhandicapé n’a pas les moyens de 
contrôler ;
•  certaines fonctions organiques essentielles sont entravées (la respiration 
à cause des déformations thoraciques et rachidiennes, la digestion notam-
ment par le manque de verticalisation et de mouvements, la mastication et la 
déglutition, etc.) ;
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•  bien que pouvant être affectée, la peau reste souvent un moyen privilégié 
d’entrer en relation et de communiquer avec l’enfant. Stimulée, elle peut lui 
donner le sentiment de son unité psycho-corporelle (Visscher et Toras, 2010). 
Certains enfants présentent cependant une hypersensibilité au toucher qu’il 
convient d’évaluer pour éviter les sensations déplaisantes et les réactions de 
rejet au contact d’autrui ou au contact d’objets.

Compte tenu des troubles décrits sur le plan perceptivo-moteur, le très jeune 
enfant polyhandicapé va avoir besoin d’être stimulé et aidé pour accéder à des 
activités et des expériences sensori-motrices nécessaires à son développement. 
En particulier pour édifier son « sentiment continu d’exister » (Winnicott, 
1969), faire naître en lui un sentiment d’unité corporelle et favoriser sa 
recherche d’une reproduction d’éprouvés, les soins corporels et psychiques 
doivent être répétés de manière rythmique et continue (Saulus, 2009). L’enjeu 
de l’accompagnement psychomoteur, grâce aux aides humaines et techniques 
spécialisées (psychomotricité, kinésithérapie, ergothérapie) et à l’entourage 
familial de l’enfant, est donc de favoriser les situations permettant à l’enfant 
d’expérimenter et d’éprouver son corps, en relation avec autrui, et de l’aider 
à mettre du sens sur ses perceptions corporelles. Il s’agit, malgré les distor-
sions et les perturbations neuromotrices liées au polyhandicap, de permettre 
au jeune enfant de découvrir son corps qui : réagit, agit (développement du 
désir d’action), interagit, se meut (développement du goût du mouvement), 
et s’émeut (reconnaissance des émotions).

Proposées au bébé puis au jeune enfant seul (en présence le plus souvent 
de son parent) ou à un petit groupe, les stimulations sensorielles adaptées, 
qu’elles soient, le toucher, les jeux corporels nombreux et variés (avec ou 
sans médiation de la musique, de l’eau, des animaux, etc.), aident à la prise 
de conscience du corps qui peut alors devenir un instrument d’expression et 
de communication pourvu qu’on se donne le temps et les moyens d’écouter 
et de comprendre ce que l’enfant polyhandicapé veut dire ou ressent, lors de 
« dialogues tonico-émotionnels64 ». Le psychomotricien a ici un rôle impor-
tant à jouer auprès des parents et des aidants pour les aider à déchiffrer cette 
communication corporelle si particulière.

La balnéothérapie est privilégiée comme mode de prise en soins car certaines 
caractéristiques physiques de l’eau chaude s’avèrent pertinentes à des fins 
thérapeutiques  : on sait que l’eau chaude a des vertus décontracturantes, 
antalgiques, inhibitrices de la spasticité dans certaines conditions (Kemoun 
et coll., 2006 ; Legrand, 2008). Suivant la poussée d’Archimède, l’immersion 

64.  Il s’agit d’échanges qui mobilisent le corps et le tonus des deux partenaires de communica-
tion et permettent un partage d’émotions.
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dans l’eau modifie le rapport à la pesanteur et induit des réactions posturales 
très différentes de celles observées dans le milieu aérien (Le Camus, 1991). Le 
poids du corps étant plus léger dans l’eau, les différents portages réalisés dans 
l’eau par les soignants sont facilités : leurs prises sont modifiées, leurs efforts 
sont moindres, leur disponibilité accrue (Goumas et coll., 2014).

Chez le petit enfant, la motricité joue un rôle capital dans le développement 
cognitif, l’activité motrice volontaire et automatico-volontaire65 est mémo-
risée et amène progressivement l’enfant à construire une représentation du 
monde qui l’entoure, stable et fiable pour lui. Durant cette période sensori-
motrice (qui se déroule normalement entre la naissance et 18‑24 mois), 
les informations qui alimentent l’activité psychique sont surtout issues des 
perceptions sensorielles et motrices, véritables objets de connaissance et 
d’enseignement pour le jeune enfant. Ce n’est qu’ensuite, à partir d’une repré-
sentation intériorisée, que l’enfant pourra développer son monde constitué de 
ses idées et de ses représentations, et commencer à avoir une interprétation 
de ses sensations (Saïas et coll., 2010). Pour le petit enfant en situation de 
polyhandicap, la limitation de ses expériences sensori-motrices et la restric-
tion de ses possibilités d’interagir spontanément avec l’extérieur, à cause de ses 
troubles neuromoteurs, entraîne une quasi-impossibilité d’aller seul à la ren-
contre du monde. De plus, les informations sensorielles, conçues comme des 
intégrateurs de données ou correcteurs de la programmation neuro-motrice, 
peuvent être également perturbées gravement (à cause des troubles fréquents 
de la vision, ou de l’ouïe par exemple). Elles ne fournissent plus alors d’infor-
mations structurées, signifiantes et stables sur l’environnement qui peut être 
perçu comme incohérent et anxiogène.

Parmi les troubles sensoriels, celui de la vision a une incidence particulière
ment importante sur les capacités motrices, cognitives, relationnelles et 
sociales (Chokron et Zalla, 2017). La fonction visuelle, complexe, intervient 
en particulier dans le développement psychomoteur. Par ailleurs, l’utilisation 
de l’information visuelle dépend de la réponse des fonctions cognitives, en 
particulier de l’attention et de la mémoire.

Parents et professionnels vont attribuer de fait une valeur intentionnelle à 
l’ensemble des indices non verbaux qu’ils perçoivent de l’enfant en situa-
tion de polyhandicap, comme s’ils leur étaient adressés, afin qu’un jour 

65.  L’activité motrice automatico-volontaire est un type de mouvement qui peut être défini 
comme étant un mouvement intentionnel et non stéréotypé. La motricité volontaire agit 
consciemment sur les muscles striés squelettiques en synergie avec les informations senso-
rielles. Les trois types d’activités – activité réflexe, activité automatique ou motricité volontaire – 
concernent les mêmes réseaux de motoneurones (neurones commandant les muscles) et les 
mêmes muscles.
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– peut-être – un de ces indices devienne un code de communication. Cette 
reconnaissance d’une intentionnalité potentielle appelle l’enfant à se vivre 
comme sujet-désirant. La compréhension du très jeune enfant polyhandicapé 
repose d’autant plus sur une impression, une perception intuitive et senso-
rielle, et donc sur la subjectivité de l’accompagnant, que la manifestation 
corporelle d’un oui ou d’un non, d’une demande ou d’un refus de sa part est 
loin d’être aisément identifiable (voir chapitre « Apprentissages »).

Des besoins particuliers d’accompagnement du développement 
affectif, émotionnel et social

L’un des points les plus importants de la recherche développementale est 
l’importance des interdépendances entre des domaines jusqu’ici séparés  : 
cognition, attachement, langage, et interaction (Saïas et coll., 2010). Ainsi 
les premiers apprentissages sociaux, émotionnels et cognitifs dépendent des 
échanges et des liens d’attachement forts et sécures qui s’établissent entre 
le bébé et ses parents. Malgré sa motricité immature, le bébé est, dès la nais-
sance, capable d’une gamme d’expressions émotionnelles communicatives  : 
sourire, regard intense orienté, vocalisations (Saïas et coll., 2010 ; Ministère 
des Solidarités et de la Santé, 2020).

Alors que chez un bébé au développement typique, c’est lui qui prend l’initia-
tive de l’échange et le régule, si la sensibilité de ses partenaires le lui permet, 
le bébé en situation de polyhandicap aura plus de difficultés à s’engager dans 
l’échange et à maintenir cet engagement (van Keer et coll., 2019). Marie-
Claude Camélio (Camélio, 2006) analyse plusieurs types de difficultés dans le 
registre des dysfonctionnements interactifs entre le parent et le jeune enfant 
en situation de polyhandicap :
•  des troubles de l’empathie  : le polyhandicap fragilise les capacités iden-
tificatoires du parent envers son bébé ainsi que les capacités expressives de 
l’enfant envers lui. Les particularités du répertoire expressif ne sont pas forcé-
ment comparables à la base des états émotionnels possibles et aux réactions de 
l’enfant valide. L’enfant en situation de polyhandicap aura recours essentiel-
lement à des modalités mimo-gestuelles au détriment des émotions primaires 
de base, reconnues socialement ;
•  des difficultés dans l’apaisement et la régulation émotionnelle : ce n’est qu’à 
la longue, après de nombreuses séquences partagées, que le parent parvient, 
souvent de façon intuitive, à trouver une réponse médiatrice pour distraire 
l’enfant de ce qu’il perçoit de son anxiété, ou de la cause supposée d’une 
douleur probable, sous forme d’une enveloppe musicale ou d’une médication 
sédative. L’auto-régulation, c’est-à-dire la capacité de l’enfant à réguler ses 
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émotions, ne peut se faire qu’avec l’aide d’un « tiers auto-régulateur » qui 
vivra un partage émotionnel très impliquant avec l’enfant ;
•  une dépendance émotionnelle active mutuelle. L’auteure décrit une dépen-
dance importante chez l’enfant qui pousse les personnes interagissant avec lui 
à un renforcement des relations émotionnelles  : « Cette dépendance prend 
la forme d’une certaine compétence afin de suppléer la difficulté de s’ins-
crire dans une continuité. On peut penser que l’émotion garde la fonction de 
modalité communicative chez l’enfant polyhandicapé. »

Supports et aides (techniques et humaines)

Supports et aides techniques

L’utilisation du jeu est reconnue comme utile et nécessaire pour stimuler le 
très jeune enfant en situation de polyhandicap. Les jouets peuvent utiliser 
des technologies avancées pour devenir des robots d’assistance sociale (SAR : 
Socially Assistive Robot) ou des robots interactifs (SIR  : Socially Interactive 
Robots). Dans tous les cas, pour être adaptés aux enfants polyhandicapés, 
favoriser leur engagement et soutenir leur intérêt, ces robots doivent fournir 
un apport multi-sensoriel (Clark et coll., 2019).

La problématique des aides techniques est transversale à toutes les formes d’ac-
compagnement : quelles aides choisir ? Qui les choisit ? Dans quel but ? Les aides 
techniques doivent permettre un gain fonctionnel et d’autonomie. Leur choix, 
en complément des aides humaines, voire des aides animalières, constitue un 
enjeu pour les parents, et l’ergothérapeute est un intervenant de référence pour 
le choix des aides techniques (Charrière, 2017). L’aide technique est définie 
comme « tout produit, instrument, équipement ou système technique utilisé 
par une personne atteinte d’un handicap ou d’un désavantage social, fabriqué 
spécialement ou existant sur le marché destiné à prévenir, compenser, soula-
ger ou neutraliser la déficience, l’incapacité ou le handicap ». L’interaction 
aide technique-personne fonctionne bien si l’outil est accepté par l’enfant et 
par l’adulte, et donc acceptable. L’enfant appareillé de ses aides techniques, à 
une distance intime, doit être regardable, touchable, acceptable. Pascal Prayez 
(2003) remarque qu’on ne peut toucher l’autre sans être touché soi-même, sou-
lignant ainsi la dimension affective et relationnelle du toucher (Prayez, 2003). 
Cela concerne les parents mais aussi les auxiliaires, ou les baby-sitter qui ins-
tallent, portent ou repositionnent l’enfant. L’acquisition d’une aide technique 
n’est pas une fin en soi. La finalité est qu’à l’usage, l’aide technique se fonde 
dans le quotidien sans poser de problèmes et améliore la situation. Le confort 
de vie procuré, en famille, entre dans un champ qui va de la bienveillance à la 
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bientraitance. Le choix pour un enfant en situation de handicap sévère est loin 
d’être une adéquation simple entre un besoin et une réponse matérielle fonc-
tionnelle. Pour que les produits prothétiques et d’assistance soient acceptés 
par les proches, et utiles à l’enfant, il faut donc se montrer attentif aux facteurs 
humains. Il faut également veiller à ce que ces différentes aides techniques 
aient du sens pour l’enfant polyhandicapé, au regard de son développement. 
De même, le fait que le jeune enfant lui-même, au final, accepte bien ce qui 
lui est proposé, en tire du plaisir et de la satisfaction, constitue un élément 
fondamental dans le choix de l’aide technique. Dans ce contexte, accéder à la 
communication représente le fil rouge des situations complexes de handicap 
(Barreyre et coll., 2011). La communication avec et autour de l’enfant permet 
de construire un projet cohérent, en phase avec l’évolution des technologies, 
des métiers et des collaborations. Certaines aides techniques peuvent être des 
dispositifs médicaux. Conçus à des fins médicales, ces derniers sont inscrits sur 
la liste des produits et prestations remboursables par l’Assurance maladie66. 
Ils couvrent l’audioprothèse, l’optique médicale, l’ortho-prothèse, la podo-
orthèse, le matériel médical d’aide à la vie –  dont les sièges modulables et 
évolutifs, les lits médicaux, les coussins et matelas de prévention d’escarres –, 
et les véhicules pour les personnes en situation de handicap physique dont les 
fauteuils roulants, les tricycles et les poussettes. L’ergothérapeute joue un rôle 
central pour aider au choix des aides techniques, qui peuvent « soulager le 
manque qui reste impossible à compenser » (Charrière, 2017).

Supports et aides humaines

L’accompagnement du très jeune enfant en situation de polyhandicap doit 
être global, multidimensionnel et transdisciplinaire (Labadie Mazoyer, 2018), 
compte tenu des liens étroits entre le développement moteur, cognitif et 
social, et de la massivité des troubles qui impactent toutes les sphères du 
développement. Il doit commencer par une évaluation fine des déficits et des 
compétences neurosensorielles et neuromotrices du tout petit, ainsi que de 
ses appétences particulières. Les parents ont par ailleurs un rôle primordial 
dans la compliance du jeune enfant lors des soins prodigués (van Hasselt et 
coll., 1987).

Différentes aides rééducatives peuvent être proposées, en ambulatoire, 
dans les espaces de vie du jeune enfant, la plupart du temps au domicile des 
parents, en leur présence et bien souvent, dans la mesure où il s’agit de bébés, 
avec leur participation. La psychomotricité va chercher à dégager l’iden-
tité psychocorporelle de l’enfant du poids du handicap en l’accompagnant 

66.  Consultable sur le site internet de l’Assurance maladie : www.ameli.fr
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à habiter son corps avec plaisir, malgré le polyhandicap. L’approche psycho-
motrice participe également à l’antalgie par des moyens non médicamen-
teux. Le psychomotricien travaille la motricité globale à partir de bons points 
d’appui, de manière à favoriser l’équilibre et la stabilité avant d’être mobile 
pour entrer en relation avec l’environnement (Petrovic et coll., 2017). 
L’approche du kinésithérapeute vise, en proposant une éducation motrice 
à l’enfant polyhandicapé, à optimiser et développer au maximum les capa-
cités fonctionnelles. Cette éducation sera d’autant plus efficace qu’elle sera 
commencée très précocement pour éviter à l’enfant d’entretenir des schémas 
moteurs pathologiques et des attitudes morbides qui pourraient se fixer très 
vite et majorer le risque de déformations orthopédiques. Le kinésithérapeute 
joue également un rôle auprès des familles et du personnel qui accompagne 
l’enfant en leur enseignant les techniques de facilitation, pour détendre les 
muscles lors des manipulations, si utiles lors des soins de nursing et des actes 
de la vie quotidienne. L’ergothérapeute intervient dans l’aménagement des 
lieux de vie pour favoriser au maximum l’autonomie et la sécurité de l’enfant 
d’une part, et d’autre part pour aider les accompagnants, famille comprise, 
au niveau ergonomique. Il va chercher à optimiser chaque geste fiable pour 
développer la motricité fonctionnelle en situation et, en lien avec les parents, 
les médecins et les kinésithérapeutes, à favoriser l’aide au déplacement (ces 
aides vont de la flèche67 jusqu’au fauteuil roulant électrique). En partenariat 
avec les parents et l’orthophoniste, il va aussi contribuer à développer toutes 
les aides à la communication (accès à un oui/non gestuel ou symbolique, pré-
sentation d’objets-références, tablette de communication avec photos et pic-
togrammes, synthèse vocale), pour permettre le plus possible à l’enfant d’être 
acteur. Dans la petite enfance, l’orthophoniste intervient pour diminuer l’ef-
fet des troubles sensori-moteurs qui touchent la sphère bucco-faciale, et sont 
responsables de bavage, de troubles de la déglutition et de déformations au 
niveau des maxillaires. Le deuxième axe de son intervention est l’aide à la 
communication.

Environnements éducatifs familiaux,  
inclusifs et spécialisés

De nombreux travaux insistent sur le bien-fondé d’une inclusion précoce, 
l’environnement spécialisé ayant tendance à privilégier la communication 
entre un enfant et un adulte au détriment de la communication entre pairs, 
jugée plus efficiente pour maintenir l’enfant polyhandicapé à un niveau de 

67.  Système multi-réglable qui facilite la déambulation et la marche en position assise ou debout.
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vigilance satisfaisant pour le développement des premiers apprentissages 
(par exemple : Roberts et coll., 2005). Cependant, y compris sur le plan inter-
national, peu d’études s’intéressent aux enfants d’âge préscolaire, en situation 
de polyhandicap (van Keer et coll., 2019).

Avant l’âge de 6 ans, les enfants en situation de polyhandicap sont majo-
ritairement accompagnés au domicile de leurs parents. Une étude compa-
rative (entre enfants au développement typique et enfants avec Profound 
Intellectual and Multiple Disabilities – PIMD) réalisée aux Pays-Bas auprès de 
familles avec des enfants âgés de 6 à 59 mois, montre que les enfants avec 
PIMD font généralement l’expérience d’activités moins diversifiées dans 
leur environnement familial (avec une fréquence supplémentaire plus faible 
des activités hors domicile) et manifestent un engagement plus faible par 
rapport aux enfants en développement typique. Cette étude préconise de 
mieux adapter les activités de loisirs au schéma d’activité quotidienne des 
enfants atteints de PIMD, de manière à les impliquer plus activement (van 
Keer et coll., 2020a).

Le rapport du Haut conseil de la famille, de l’enfance et de l’âge68 (HCFEA, 
2018) rend compte des modes de garde et d’accueil des enfants (avant 
6 ans) en situation de handicap, sans distinguer le polyhandicap des autres 
situations. Il révèle que 54 % des enfants en situation de handicap de 
moins de 3 ans sont gardés exclusivement par leurs parents selon les don-
nées des CAMSP, contre 32 % pour les autres enfants selon les données 
en population générale. Toujours selon les données des CAMSP, 24 % des 
enfants en situation de handicap sont accueillis en crèche, et on observe 
une très faible inclusion chez les assistantes maternelles. Mais un tiers de 
ces enfants accueillis en crèche le sont à temps très partiel. Le rapport 
estime un potentiel de 20 000 enfants à accompagner plus tôt (ce qui aug-
menterait d’autant le nombre de projets personnalisés de scolarisation de 
3 à 6 ans) et un besoin de compléments éducatifs pour 8 000 enfants de 3 à 
6 ans (aujourd’hui scolarisés à temps partiel sans autre lieu additionnel). 
Par ailleurs, la fréquentation des lieux d’accueil enfant-parent (LAEP) par 
les familles concernées par le handicap est également très faible. D’après 
ce rapport, la souplesse institutionnelle, nécessaire à l’accueil des jeunes 
enfants en situation de handicap (et à l’ajustement à leurs besoins indi-
vidualisés), est freinée par l’absence de lisibilité (manque d’informations 
et de connaissance des besoins), la multiplicité des interlocuteurs et la 
difficulté de coordination de l’ensemble des actions. Cette étude identifie 
6 axes prioritaires des transformations à mener pour combiner des objectifs 

68.  Haut conseil de la famille, de l’enfance et de l’âge (HCFEA) : https://www.hcfea.fr/



Polyhandicap

454

de précocité d’un accompagnement dans les services de droit commun et le 
respect des temporalités du projet de la famille pour l’enfant :
•  avant l’âge de 3 ans, ouvrir davantage les modes d’accueil individuels et 
collectifs aux enfants en situation de handicap ;
•  compléter et améliorer la scolarisation en école maternelle ;
•  faciliter la vie des familles dans leur rapport aux services « petite enfance 
et handicap » dans le parcours d’un éventuel diagnostic ;
•  développer l’appui aux professionnels et le travail en réseau au service des 
enfants ;
•  prendre en considération et améliorer la vie des fratries ;
•  aider les parents, soutenir leur parentalité et leur faciliter l’articulation 
avec le travail.

Si l’on compare les quelques données chiffrées par territoire, celles du rapport 
de l’Inspection Générale de la ville de Paris (2019)69 et celles du rapport de 
l’Agence régionale de santé (ARS) sur le polyhandicap en Occitanie (ARS 
Occitanie, 2019)70, il semble que le contexte d’inclusion soit très inégal sur 
l’ensemble du territoire. Le rapport de l’ARS Occitanie (2019) qui s’appuie 
sur des entretiens menés avec les professionnels de la petite enfance et des 
structures spécialisées (CAMPS, SESSAD – Services d’éducation spéciale et 
de soins à domicile, SMR – Soins médicaux et de réadaptation) et les parents, 
concerne spécifiquement le contexte de polyhandicap. Il ressort de cette 
étude que :
•  les liens entretenus entre les CAMSP et les dispositifs spécialisés pour la 
petite enfance comptent pour beaucoup dans la construction de réponses de 
socialisation (ou l’absence de construction si les CAMSP ne sont pas saisis). 
Les rares SESSAD avec agrément précoce, mais aussi les SMR pédiatriques, 
peuvent également travailler à cet accompagnement et l’étayer en soutenant 
les professionnels du secteur de la petite enfance ;
•  la question de la socialisation reste très importante pour les parents qui 
ont souhaité que leur enfant accède à une crèche, et qu’il rencontre d’autres 
enfants ;
•  les démarches administratives vers les MDPH ne sont pas toujours activées 
à cette étape (petite enfance  : 0 à 2 ans), un CAMSP n’est pas forcément 
investi non plus ; les parents se rapprochent des mairies, des CAF (Caisse 
d’allocations familiales), des CCAS (Centre communal d’action sociale), des 
associations, etc.

69.  Evaluation Inspection Générale – Ville de Paris : Rapport « L’accompagnement humain des 
élèves en situation de handicap scolarisés en milieu ordinaire à Paris », Avril 2019, 86 p.
70.  ARS Occitanie – CREAI-ORS : Rapport « Polyhandicap en Occitanie », Mai 2019, 119 p.
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Également dans le rapport de l’ARS Occitanie (2019), l’expérience de 
la crèche, quand l’état de santé de l’enfant le permet, est toujours rappor-
tée comme une expérience positive (ARS Occitanie, 2019). Elle redonne 
de la « normalité » à l’endroit de l’exception, permet aux parents quelques 
moments de répit dans la semaine, facilite les rencontres avec d’autres parents 
et limite ainsi l’isolement de l’aidant principal. Les parents expriment combien 
l’enfant semble généralement s’y épanouir et apprécier le contact des autres 
enfants. Ils relatent aussi l’ajustement des professionnels de la petite enfance 
aux besoins de l’enfant.

Le recours à des assistantes maternelles n’est pas toujours satisfaisant, du point 
de vue des parents, compte tenu d’un déficit de formation et d’accompagne-
ment de ces professionnelles (rapport de l’ARS Occitanie, 2019). L’article 
de Barbaud et Rabiller (Barbaud et Rabiller, 2017) confirme la nécessité 
d’une formation, d’une forte implication et surtout d’un étayage important de 
l’assistante maternelle. L’irrégularité des temps d’accueil et son imprévisibilité 
du fait d’urgences ou du parcours de soins peuvent gêner ces professionnelles 
de la petite enfance.

L’école maternelle est abordée dans des termes relativement proches de ceux 
relevés dans le parcours en crèche (rapport de l’ARS Occitanie, 2019). Les 
parents relatent des expériences positives dès lors que l’inclusion s’avère 
possible, c’est-à-dire soutenue par un accompagnant d’élève en situation de 
handicap (AESH) notamment, et avec un professeur des écoles disposé à cet 
accueil. C’est souvent plus aisé dans les petites communes compte tenu de la 
proximité des liens entre l’école et les habitants. Dès lors, la scolarisation en 
maternelle est très personnalisée dans les rythmes et quelques enfants ont pu 
y être maintenus au-delà de 6 ans, à titre exceptionnel.

On note, à partir de cette étude de l’ARS Occitanie (2019), différents fac-
teurs facilitant l’accès des jeunes enfants polyhandicapés aux modes d’accueil 
inclusif de la petite enfance :
•  l’investissement des communes reste central dans cette politique d’accueil 
ainsi que la participation des différentes CAF (formation, moyens humains et 
matériels complémentaires, poursuite de l’accueil jusqu’à 6 ans…) ;
•  la création d’un réseau associant des parents et des professionnels 
(par exemple, le réseau Association des collectifs enfants parents profession-
nels – ACEPP –), pour promouvoir des actions de formation, de guidance 
parentale, d’information. Le déficit de guidance parentale mais aussi à 
l’inverse la non-reconnaissance de l’expertise d’usage des parents restent en 
effet des points sensibles pour des parents en demande de partage concernant 
la situation de leur enfant ;
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également la création, au sein des dyades, d’un système de communication 
relativement stable, le comportement des parents étant fortement corrélé à 
celui de l’enfant, et réciproquement. Cette étude suggère que l’engagement 
relationnel du parent (sa réactivité vis-à-vis de l’enfant) joue un rôle fonda-
mental dans l’engagement dans la relation et l’activité de l’enfant en situa-
tion de polyhandicap. Ces travaux vont aussi dans le sens de la nécessité 
d’un accompagnement précoce pour soutenir les parents dans leurs capaci-
tés à identifier les modalités particulières d’être au monde de leur enfant, de 
manière à ce qu’ils puissent répondre de façon cohérente et appropriée à son 
comportement idiosyncratique, et contribuer ainsi à développer leur enga-
gement interactif. Pour conclure, cette étude montre que des changements 
dans l’engagement interactif des enfants sont présents et possibles à ce jeune 
âge. Enfin, il est à noter qu’il existe peu de recherches portant sur les styles 
d’interaction entre parents et jeunes enfants en situation de polyhandicap, 
malgré l’importance du rôle des parents dans l’accompagnement précoce de 
leur enfant (van Keer et coll., 2019).

Conclusion

Il apparaît que le repérage, le diagnostic et l’annonce du tableau de polyhan-
dicap doivent se faire le plus précocement possible, même en l’absence d’étio-
logie formellement identifiée. En l’absence d’étiologie, il est nécessaire de 
poursuivre la démarche diagnostique pour essayer d’obtenir un diagnostic de 
la maladie causale. Les conditions de l’annonce sont bien codifiées et doivent 
être connues des équipes de soins. La prise en soins ne doit pas être retardée par 
l’absence de diagnostic formel, et doit pouvoir être coordonnée, centrée autour 
de la famille (impliquant celle-ci le plus possible) et de l’enfant. Les parents 
doivent être accompagnés et leur bien-être doit être une priorité pour favoriser 
l’attachement et les liens à l’enfant. Des solutions de répit doivent être propo-
sées. Enfin, il est nécessaire de proposer des interventions précoces, dont le type 
et le dosage sont encore à définir. Les principes de l’apprentissage moteur et de 
la prévention des déficits secondaires doivent être respectés dans ces interven-
tions précoces (voir chapitre « Troubles de la motricité et autres comorbidités 
motrices »). L’accueil dans les espaces inclusifs de la petite enfance (crèche, 
LAEP,  etc.), lorsque l’état de santé de l’enfant le permet et qu’il est pensé 
en partenariat avec les professionnels des environnements spécialisés, est à 
rechercher, compte tenu des effets positifs sur l’enfant et sa famille. Des études 
portant sur l’accueil du très jeune enfant en situation de polyhandicap seraient 
toutefois nécessaires pour préciser les conditions requises pour un accueil effi-
cient. Enfin, malgré le manque de travaux portant sur les interactions entre le 
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très jeune enfant polyhandicapé et ses parents, dans les différents contextes de 
vie (soins, changes, vie quotidienne, sorties, etc.) et lors des transitions entre 
différents modes de garde, les quelques études citées montrent l’importance 
du rôle des parents dans le développement précoce, la compliance aux trai-
tements et l’évolution de la situation de l’enfant. Le soutien des parents, sous 
toutes ses formes et de manière précoce, continue et consistante, constitue un 
point central.
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vie ce qui représentait au moins 1 enfant ou adolescent en fin de vie dans les 
trois quarts des établissements répondants. Concernant les 92 décès, ceux-ci 
survenaient majoritairement (67/92) pour des adolescents et enfants de plus 
de 10 ans, et en établissement de santé (55/92). Les établissements médico-
sociaux n’étaient en mesure d’apporter des précisions sur les traitements 
administrés et les décisions prises autour de la fin de vie que pour 35 (38 %) 
des patients décédés quel que soit le lieu du décès. Concernant ces 35 enfants, 
une grande majorité (21/35) avaient fait l’objet d’une décision de limitation 
ou d’arrêt de traitement, cependant une réunion collégiale des personnels 
de santé pour cette prise de décision n’était pas systématique (non recensée 
dans 9/21 cas) (Falconnet et coll., 2016). On retient donc de cette étude, la 
nécessité d’une acculturation des équipes des établissements médico-sociaux 
à l’accompagnement de la fin de vie.

Par ailleurs, l’Observatoire National de la Fin de Vie a mené dans le même 
temps, une enquête sur la fin de vie en établissements de santé dans les ser-
vices pédiatriques (94  sollicités, 53  réponses), et plus particulièrement en 
onco-hématologie (25/31  réponses), réanimation (16/36  réponses) et neu-
rologie (12/27  réponses) pédiatriques (Ravanello et coll., 2016). Le ques-
tionnaire recensait des données sur la structure et l’organisation des services 
autour de ces questions concernant la fin de vie, et colligeait des informations 
concernant les 5 derniers décès d’enfants survenus dans chaque service. Les 
enfants en fin de vie représentaient 21 % des patients hospitalisés en neuro-
pédiatrie au moment de l’enquête. Les données rétrospectives concernant les 
décès de 225 enfants ont également été colligées. Concernant les services de 
neuropédiatrie (52 décès), 71 % des enfants présentaient au moins un symp-
tôme majeur et réfractaire au cours de la semaine précédant le décès, dont 
des douleurs intenses (12 %), des difficultés respiratoires (62 %). À noter 
que pour 29 % de ces enfants, aucun symptôme majeur ou réfractaire n’était 
recensé. Soixante et onze pour cent des enfants décédés en neurologie ont 
ainsi fait l’objet d’une sédation terminale et profonde jusqu’au décès dans 
les semaines ou les heures précédant le décès. Cinquante sur cinquante-deux 
(96 %) ont fait l’objet d’une discussion de limitation et arrêt de traitement, 
l’avis des parents étant systématiquement recueilli pour ces enfants. Ces dis-
cussions ont impliqué des infirmières ou puéricultrices dans 80 % des cas et 
ont fait l’objet d’un compte rendu écrit dans 88 % des cas. Ces discussions 
ont abouti à une limitation et à un arrêt de traitement pour 40 enfants dont 
tous les parents ont été informés, et ont exprimé leur accord avec la décision 
dans la très grande majorité des cas (93 %) (Ravanello et coll., 2016). On 
retient de ces données, la fréquence des situations d’accompagnement de fin 
de vie en services spécialisés pédiatriques, nécessitant des moyens dédiés afin 
de permettre de répondre aux besoins des patients, familles et professionnels 
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en termes d’évaluation et d’adaptation des traitements, capacités d’accueil et 
temps d’échange suffisants en amont, pendant le décès mais également après, 
avec la poursuite des échanges multidisciplinaires et collégiaux ainsi que la 
formation des professionnels.

La répétition d’épisodes de décompensation aiguë conduisant à une hospitali-
sation dont un séjour en réanimation ou en unité de soins continus est plus fré-
quente chez les enfants polyhandicapés, et rappelle à chaque épisode la grande 
vulnérabilité de ces patients. Une équipe américaine (Berry et coll., 2011) a 
ainsi étudié rétrospectivement les données concernant 317 643 enfants admis 
dans 37 hôpitaux sur une année, avec ensuite un suivi de leurs réhospitalisa-
tions éventuelles. En effet, 21,8 % des enfants étaient réadmis au moins une 
fois dans l’année avec 3 % des enfants qui étaient admis au moins 4 fois par 
an (et ces hospitalisations représentaient 19 % des admissions totales). La 
prévalence des patients avec une pathologie chronique complexe était d’au-
tant plus élevée que le nombre de réadmissions augmentait, avec ainsi 89 % 
des enfants réadmis au moins 4 fois qui avaient une pathologie chronique 
complexe. Parmi les pathologies chroniques complexes, les atteintes neuro-
logiques étaient les plus fréquentes (39,6 %) et parmi elles notamment les 
maladies neurodégénératives (8,6 %), les malformations cérébrales (8,6 %) 
et la paralysie cérébrale (8 %) dont on peut penser qu’un certain nombre 
d’enfants relevaient du périmètre du polyhandicap tel qu’il est défini dans 
cette expertise collective (voir chapitre « Notion de polyhandicap, mise en 
perspective historique et internationale »).

Parmi les patients ayant été réadmis plus de 4 fois, les patients avec patholo-
gie neurologique complexe et le recours à une aide technologique (digestive 
ou neurologique comme une dérivation ventriculaire) étaient les plus nom-
breux (33,4 %). Concernant la paralysie cérébrale, les patients qui étaient le 
plus fréquemment réadmis étaient très majoritairement également porteurs 
d’une gastrostomie (77,1 %). Ces données soulignent que les patients les 
plus fragiles sur le plan médical (fragilité ici appréciée par la nécessité d’aides 
technologiques) sont ceux de fait qui sont le plus régulièrement réadmis à 
l’hôpital, avec fréquemment (28,5 %) un motif d’admission identique lors des 
réadmissions (respiratoire ou neurologique le plus fréquemment) (Berry et 
coll., 2011).

Concernant les soins intensifs, une étude de Dosa et ses collaborateurs a ainsi 
repris les données de 248 enfants admis de façon non programmée en unité 
de soins intensifs sur un an (Dosa et coll., 2001). Parmi ces enfants, 45 % 
(n = 112) avaient une pathologie chronique complexe dont 15 % (n = 37) 
d’origine neurologique (épilepsie, malformations du système nerveux central, 
tumeurs cérébrales) et étaient alors admis pour des états de mal épileptique 
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ou une décompensation respiratoire (infection, pneumopathie d’inhalation). 
Le risque relatif d’admission en unité de soins intensifs était ainsi de 3,3 pour 
les patients avec une pathologie chronique complexe et montait à 373 en cas 
de recours à une assistance technologique (dont la gastrostomie et l’oxygéno-
thérapie sur lunettes). Par ailleurs, 32 % des admissions pour les patients avec 
une pathologie chronique complexe étaient considérées comme évitables, 
soit en rapport avec des facteurs parentaux (non-compliance au traitement, 
retard à la consultation), ou avec le système de santé (manque de coordina-
tion entre les acteurs, absence de soutien psychologique, non-recours à une 
équipe de soins palliatifs (Dosa et coll., 2001). On retient de ces travaux la 
fréquence des admissions et réadmissions en unités de soins intensifs, souvent 
pour un même motif chez les enfants avec pathologie chronique complexe 
fréquemment neurologique, et ce d’autant plus qu’ils ont des soins techniques 
au long cours.

Concernant les soins de réanimation et plus spécifiquement le polyhandi-
cap, une thèse de médecine (Tencer, 2017) a repris les données rétrospectives 
de 96 enfants (âge moyen 11 ans) polyhandicapés hospitalisés dans l’un des 
4 services de réanimation pédiatrique de la région Île-de-France sur 2 ans, ce 
qui représentait 143 hospitalisations, avec 35 % des enfants hospitalisés au 
moins deux fois. Soixante-treize pour cent des patients de cette étude pré-
sentaient une épilepsie, 34 % une scoliose. Les patients étaient hospitalisés 
depuis le domicile (40 %), depuis un service d’hospitalisation (40 %) ou 
depuis leur établissement médico-social (20 %). Seize pour cent ont nécessité 
des mesures thérapeutiques invasives ou des gestes de réanimation (dont une 
intubation, pose de voie intra-osseuse). Les motifs d’admission en unité de 
soins intensifs étaient une détresse respiratoire dans 59 % des cas, un état de 
mal épileptique dans 15 % des cas, une détresse hémodynamique dans 10 % 
des cas dont 5  arrêts cardio-respiratoires. Quarante pour cent des patients 
ont eu la mise en place d’une ventilation non invasive (VNI) et 35 % (dont 
certains avaient eu une VNI au préalable) ont été intubés avec ventilation 
mécanique au décours, 31 % ont eu un support hémodynamique. Aucun geste 
invasif n’a été réalisé pour 42 % des patients lors de leur première admission. 
Les réadmissions dans l’année suivant le premier séjour concernaient 31 % des 
patients avec un délai moyen de 99 jours. La mortalité globale était de 16 % 
dans cette étude, la détresse respiratoire étant le motif d’hospitalisation le 
plus fréquent. Sur l’ensemble des 143 hospitalisations, une réunion collégiale 
en vue de discuter d’une décision de limitation et arrêt de traitement a été 
rapportée dans 25 cas (18 %), et 4 enfants avaient par ailleurs déjà fait l’objet 
d’une réunion au préalable. Ces réunions collégiales ont abouti à une décision 
de limitation de traitement dans 19  cas (ventilation, amines, réanimation 
arrêt cardio-respiratoire, dialyse), un arrêt de certains traitements dans 5 cas, 
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et à une non-limitation dans 1 cas ; cependant, les modalités d’organisation 
et les participants à ces réunions n’étaient ici pas rapportés (Tencer, 2017). 
On retient donc de ce travail que l’atteinte respiratoire est la plus associée à 
la nécessité d’une hospitalisation en unité de soins intensifs chez les enfants 
polyhandicapés dont elle représente la première cause de décès. Ces données 
confirment le recours répété aux hospitalisations y compris en service de réa-
nimation où sont réalisés des gestes invasifs pour une majorité de ces enfants, 
avec des discussions concernant une éventuelle limitation de traitements à 
l’occasion de ces hospitalisations.

Sur cette question des discussions collégiales conduisant à des limitations ou 
arrêt de traitement (LAT) en réanimation pédiatrique, en moyenne 40 % des 
décès (toutes pathologies confondues) qui surviennent dans ces services font 
suite à une décision de LAT (Saint Blanquat et Viallard, 2018) dont le cadre 
juridique a beaucoup évolué depuis le début des années 2000 (voir infra), 
avec des recommandations établies par le Groupe Français de Réanimation 
et d’Urgences Pédiatriques (GFRUP) plaçant bien entendu la réunion col-
légiale au centre de ce dispositif, avec information des parents de la tenue 
de cette réunion et de la décision prise, leur accord étant recherché (Saint 
Blanquat et Viallard, 2018).

Les lieux de fin de vie

En ce qui concerne les lieux de la fin de vie, une étude américaine a interrogé 
114 parents d’enfants décédés sur 10 ans d’une pathologie chronique com-
plexe telle que définie par Feudtner (pathologie médicale chronique, c’est-à-
dire dont on s’attend à ce qu’elle persiste au moins un an, et qui implique soit 
plusieurs organes soit un seul organe mais avec une sévérité nécessitant des 
soins pédiatriques spécialisés et/ou des hospitalisations en service pédiatrique 
spécialisé de 3e  recours) (DeCourcey et coll., 2018) et analysé les modali-
tés d’accompagnement selon la pathologie  : 24 % des enfants avaient une 
maladie neurodégénérative, 17 % une encéphalopathie fixée type paralysie 
cérébrale, 39 % une encéphalopathie génétique non progressive, 11 % une 
maladie neuromusculaire, et 11 % une maladie pulmonaire (dont muco-
viscidose). La majorité des décès survenaient à l’hôpital (62,7 %) et éven-
tuellement en unité de soins intensifs (53,3 %), avec une proportion plus 
importante d’enfants avec maladie neurodégénérative qui décédaient à domi-
cile comparativement aux autres pathologies (DeCourcey et coll., 2018).

Selon Ponsot et coll. (2011), la fin de vie de la personne polyhandicapée 
devrait intervenir de préférence dans le cadre familier de son lieu habituel de 
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vie (l’établissement médico-social et/ou le domicile), auprès de ceux qu’elle 
connaît et qui l’ont accompagnée toute sa vie. Et en cas de nécessité de trans-
fert en milieu hospitalier, il conviendrait de mettre en place des dispositifs 
d’accueil des aidants habituels, non seulement à même d’être médiateurs de 
la personne auprès de l’équipe soignante mais également de pouvoir rassu-
rer la personne par leur présence pour l’accompagner au mieux (Ponsot et 
coll., 2011).

La fin de vie en institution

Les situations de fin de vie dans les établissements résidentiels médico-sociaux 
rendent nécessaire de trouver de nouvelles façons de travailler. En effet, si la 
fin de vie est une réalité dans ces établissements, les professionnels sont mal-
heureusement peu formés et peu préparés à ce type d’accompagnement. Cela 
nécessite de réfléchir sur le sens de cet accompagnement, de savoir faire une 
analyse de l’évolution de l’état de santé des résidents, de collaborer avec un 
service extérieur de soins palliatifs et d’accorder du temps pour « l’après » 
(Gabolde et coll., 2021).

Dans les établissements, ce sont le projet de vie de la personne, les évalua-
tions régulières de ses habitudes de vie et les observations quotidiennes qui 
apportent les éléments les plus significatifs permettant de définir quand il 
est opportun d’enclencher un accompagnement de fin de vie, qu’il soit fait 
par le personnel éducatif, paramédical ou médical. Dès lors, la qualité des 
observations des professionnels présents au quotidien auprès des personnes est 
primordiale. Cependant, ces observations et analyses qui en découlent sont 
parfois de l’ordre du ressenti et de l’intangible (« il ne réagit pas comme d’ha-
bitude, c’est difficile à expliquer ») ou de la subjectivité de la personne qui 
observe, et les différentes échelles d’évaluation de la douleur (San Salvadour, 
FLACC – Face, Legs, Activity, Cry, Consolability) notamment (voir chapitre 
« Douleur »), sont quelque peu compliquées dans leur utilisation ou envisa-
gées trop tardivement, ne permettant pas une comparaison significative entre 
un avant et maintenant (Gabolde et coll., 2021).

Des études soulignent l’importance de reconnaître que ces expériences sont 
difficiles pour les aidants professionnels (Falconnet et coll., 2016 ; Gabolde 
et coll., 2021) et d’accepter que l’accompagnement de la fin de vie puisse 
être « choisi » par le professionnel uniquement s’il s’en sent « capable », ainsi 
que d’éviter les discours culpabilisants sur « la juste distance » du profession-
nel. Il faut également veiller à bien ancrer dans le réel les procédures initiées 
(Gabolde et coll., 2021). Les infirmières mais également des personnels non 
médicaux, du secteur social et éducatif des établissements médico-sociaux, 
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sont confrontés à la question de la fin de vie et de la mort sans y être spécifi-
quement formés et a fortiori préparés, avec un recours insuffisant aux équipes 
ressources de soins palliatifs (Bekkema et coll., 2014).

L’étude de l’Observatoire National de la Fin de vie (Falconnet et coll., 
2016) présentée précédemment a ainsi rapporté que dans trois quarts des 
établissements, l’accompagnement de fin de vie n’était pas inscrit au projet 
de l’établissement, et seuls 12 % avaient mis en place un protocole forma-
lisé d’accompagnement. Les enfants étaient alors réorientés dans la grande 
majorité des cas (78 %) vers le domicile ou un établissement de santé, car 
l’accompagnement de l’enfant était alors considéré comme trop lourd pour 
l’équipe de l’établissement (87 %) et/ou par choix de la famille (35 %). 
Des liens étaient ainsi établis avec des équipes mobiles de soins palliatifs 
(EMSP) (55 %) ou l’équipe ressource régionale de soins palliatifs pédia-
triques (ERRSPP) (31 %) avant tout en vue d’un soutien psychologique des 
équipes, et par ailleurs des démarches de soutien à destination des profes-
sionnels étaient mises en place dans la plupart des établissements lors de 
la fin de vie (57 %), du décès (68 %) ou après celui-ci (56 %). Concernant 
la formation aux soins palliatifs, seuls 46 % des établissements déclaraient 
avoir au moins un professionnel spécifiquement formé à la question, et parmi 
les autres, le besoin de formation sur la question était rapporté dans 43 % des 
cas (Falconnet et coll., 2016).

Les établissements doivent donc se montrer soutenants pour les profession-
nels confrontés à ces situations difficiles : il est indispensable que les structures 
d’accueil mettent dans leur projet la formation au vieillissement et à la fin de 
vie. L’appel aux ressources en soins palliatifs doit être encouragé et des ren-
contres régulières être organisées entre équipes de soins palliatifs et équipes 
accompagnantes pour apprendre à se connaître et à collaborer (Quignard et 
Lassaunière, 2018 ; Ribrault et coll., 2019). Il est également nécessaire de 
mener une réflexion sur les questions que posent la mort dans nos vies, la 
séparation, le désir, le rejet de la différence… (Bounon et Lassauniere, 2018) 
et de former les différentes hiérarchies. Pour intégrer la démarche pallia-
tive dans l’établissement, il est indispensable de mener une réflexion sur des 
changements de fonctionnement là où les pratiques de concertations font 
défaut (Thyrion, 2015). La procédure d’accompagnement de la fin de vie dans 
l’établissement doit être collégiale. Il faut dégager des moyens, tant dans le 
domaine des formations, des ressources humaines que des partenariats à déve-
lopper (Grimont-Rolland, 2016 ; Gabolde et coll., 2021). L’anticipation de 
la réflexion avec les familles peut amener des conséquences positives  : cela 
permet d’organiser par avance les aides techniques et humaines nécessaires 
afin d’optimiser l’accompagnement de fin de vie (Hémonel, 2020).
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La fin de vie à l’hôpital

Concernant la fin de vie en milieu hospitalier, rappelons tout d’abord les 
données de l’enquête de l’Office National de la Fin de vie (Ravanello et 
coll., 2016) présentée précédemment. Tous services confondus, la présence 
constante des parents ainsi que la visite de la fratrie étaient autorisées au sein 
des services, qui rapportaient cependant une capacité d’accueil insuffisante 
pour répondre à ces besoins. Un soutien psychologique pour les parents et la 
fratrie était également proposé par la majorité des services mais pas toujours 
réalisé. Un quart des services de neurologie pédiatrique rapportaient n’avoir 
aucun personnel spécifiquement formé aux soins palliatifs mais sollicitaient 
systématiquement une équipe de soins palliatifs (EMSP et/ou ERRSPP), et un 
soutien pour les équipes sur ces questions existait dans 83 % des services. Pour 
rappel, 96 % des enfants décédés avaient fait l’objet d’une discussion de limi-
tation et arrêt de traitement, qui avaient impliqué des infirmières ou puéricul-
trices dans 80 % des cas (Ravanello et coll., 2016). Ces données confirment 
également la nécessité d’une collaboration avec les équipes de soins pallia-
tifs, de formation des professionnels et l’importance de disposer des moyens 
matériels et humains suffisants pour répondre à ces besoins. La fréquence de 
participation des paramédicaux aux discussions collégiales en réanimation a 
presque doublé sur les vingt dernières années (46 % en 2000 à plus de 80 % 
désormais), mais en terme qualitatif, 60 % des professionnels pensent que leur 
avis n’est jamais ou rarement pris en compte lors de ces réunions collégiales 
(Saint Blanquat et Viallard, 2018).

Concernant la participation aux discussions de limitation et arrêt de traite-
ment avec les familles, la participation des infirmières à ces discussions a été 
plus précisément étudiée dans le cadre des patients avec Profound Intellectual 
and Multiple Disabilities (PIMD) par une équipe néerlandaise (Zaal-Schuller 
et coll., 2018) : les parents de 12 enfants avec PIMD ayant fait l’objet d’une 
réunion collégiale dans les 2 ans, avaient désigné l’infirmière ayant été le 
plus impliquée dans le processus de décision, qui ont ensuite été interrogées 
à l’aide d’un entretien semi-dirigé. Ces infirmières pouvaient travailler soit 
en service hospitalier soit dans l’établissement médico-social de l’enfant, 
et avaient soit directement participé à la discussion collégiale, soit avaient 
abordé avec les parents avant ou après cette réunion la question de la prise 
de décision relative à la fin de vie de l’enfant (seules ou lors d’un entre-
tien avec un médecin). Les entretiens duraient environ une heure et abor-
daient les thèmes discutés avec les parents et médecins concernant la fin 
de vie, la participation des infirmières à ces discussions, la façon dont elles 
soutenaient les parents lors de ces discussions, leur vécu et les voies d’amé-
lioration qu’elles envisageaient. Treize infirmières ont ainsi été interrogées, 
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dont 3  travaillaient dans un service hospitalier et 6 avaient participé à la 
discussion collégiale. Les infirmières en établissement médico-social rappor-
taient notamment se sentir à l’aise pour aborder avec les parents, en amont 
de la réunion collégiale, de façon informelle la question de l’aggravation 
des symptômes de l’enfant, sans forcément aborder spécifiquement la ques-
tion de la fin de vie mais échangeant avec les parents autour de leurs ques-
tionnements sur le futur de leur enfant et l’altération de sa qualité de vie, 
étant bien souvent les interlocutrices privilégiées des familles. Un tiers de 
ces infirmières rapportaient également avoir été interrogées par les parents à 
propos de leur point de vue concernant les décisions envisagées autour de la 
fin de vie de leur enfant, en amont de la réunion collégiale. Six infirmières 
avaient donc participé aux échanges entre parents et médecins concernant 
la fin de vie de l’enfant, et qu’elles aient ou non participé à ces réunions, elles 
étaient en revanche toutes sollicitées au décours par les parents qui repre-
naient avec elles les éléments de la discussion. Quand elles participaient à 
la discussion, les infirmières apportaient notamment au médecin des infor-
mations sur le confort de l’enfant, elles soutenaient émotionnellement les 
parents, et les aidaient à formuler des questions au médecin ou faire clarifier 
certains points. La moitié des infirmières considéraient qu’elles se devaient 
d’adopter une opinion neutre concernant les décisions autour de la fin de 
vie, servant de médiateur entre le médecin et les parents voire considérant 
que leur opinion n’était pas pertinente. Au décours de la discussion, elles 
reformulaient avec les parents les données de la discussion et les soutenaient 
émotionnellement. De façon intéressante, quand elles n’avaient pas assisté 
aux discussions entre le médecin et les parents, les infirmières se question-
naient quant à leur rôle éventuel lors de ces échanges  : elles soulignaient 
d’une part leur manque de formation sur ces questions et sa communication, 
craignaient que les parents ne souhaitent pas leur présence et d’une manière 
générale ne voyaient pas ce qu’elles pourraient apporter. A contrario, celles 
qui avaient assisté à ces discussions pensaient avoir apporté quelque chose 
aux échanges, sauf quand leur opinion n’était sollicitée ni par les parents ni 
par le médecin. Par ailleurs, un tiers d’entre elles soulignaient que, qu’elles 
aient ou non participé à la discussion, la mise en œuvre de la décision prise 
(par exemple pas de manœuvre de réanimation) leur incombait la plupart 
du temps, qu’elles soient ou non en accord avec la décision prise. Ainsi dans 
cette étude, les infirmières des établissements médico-sociaux (qui pourtant 
sont bien souvent les premiers interlocuteurs des familles et peuvent appor-
ter des éléments autour de la qualité de vie de l’enfant notamment) parti
cipaient peu aux discussions concernant les décisions autour de la fin de 
vie, et rapportaient un besoin de formation spécifique à ces aspects (Zaal-
Schuller et coll., 2018).
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Les soins palliatifs

Les soins palliatifs font aujourd’hui partie du mandat social confié à la méde-
cine  : les patients y ont droit et les professionnels et les accompagnants 
bénévoles ont à s’y former (Debril, 2014).

La médecine palliative peut soutenir une démarche soignante et humaine qui 
tient compte des vulnérabilités de l’enfant polyhandicapé. Cela pas seulement 
à la fin de sa vie, mais tout au long de sa vie. Sans renoncer aux apports indis-
cutables de l’Evidence-Based Medicine (EBM), il est nécessaire de développer 
de façon scientifique ce que l’on pourrait appeler une « médecine basée sur 
l’humain » (Viallard, 2014). Dans l’objectif du projet de soins de la personne 
polyhandicapée, les soins palliatifs doivent être intriqués avec les soins cura-
tifs, dans une perspective de soins continus qui s’adaptent progressivement à 
son état et à ses besoins.

L’accompagnement palliatif fait donc partie du quotidien des équipes impli-
quées dans les soins et l’éducation des personnes polyhandicapées. Entre le 
savoir-faire ou le savoir-être, le débat des soins palliatifs prend une acuité toute 
particulière (Pfister, 2004). Les soins palliatifs visent à assurer la meilleure qua-
lité de vie possible aux enfants et adultes polyhandicapés (Liben et coll., 2008). 
Il faut déconstruire les représentations des soins palliatifs associées à la mort 
et appréhender les situations sous l’angle de l’incertitude, concept qui semble 
particulièrement pertinent pour accompagner les enfants polyhandicapés, 
leurs familles et les équipes professionnelles. Travailler avec cette incertitude 
permet également de construire une alliance avec les familles sur la base d’un 
échange authentique (Étourneau et coll., 2018). Une telle alliance est indis-
pensable pour garantir la qualité de l’accompagnement et pour permettre, dans 
les temps d’aggravation, de penser ensemble le juste niveau de prise en charge, 
entre obstination déraisonnable et perte de chance, dans un mouvement adap-
tatif permanent (Mehler-Jacob et coll., 2019). Rappelons que si la mise en 
place de soins palliatifs est possible pour les sujets ayant fait l’objet d’une déci-
sion de LAT depuis la loi Clayes-Leonetti de 2016, cette démarche palliative 
ne doit pas être réservée à ces situations et dans les situations de pathologies 
chroniques complexes, a fortiori non curables ; la notion de démarche pallia-
tive intégrée précocement (et en associant le cas échéant avec une démarche 
dite curative) a montré un bénéfice dans un certain nombre de situations, avec 
notamment des enfants qui décédaient avec moins de supports techniques 
agressifs et plus fréquemment en dehors du service de réanimation quand une 
démarche palliative intégrée avait été mise en place (Keele et coll., 2013). 
Au-delà de la gestion de la douleur, de la qualité de vie de l’enfant et sa famille, 
la communication avec les équipes et leur soutien, l’aide à la décision mais 
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aussi le suivi du deuil des parents et fratries relèvent du champ de la médecine 
palliative (Saint Blanquat et Viallard, 2018). S’il n’existe pas à notre connais-
sance d’étude ayant étudié spécifiquement l’impact d’une démarche palliative 
intégrée précoce dans le champ du polyhandicap, des études récentes tendent 
à montrer cependant un effet positif aussi bien pour le patient (sur les symp-
tômes, la gestion émotionnelle, les relations sociales, la qualité de vie) que 
pour ses proches aidants (gestion émotionnelle et des symptômes, santé de 
l’aidant, qualité de vie), par exemple dans le champ des maladies neurodégé-
nératives (Bužgová et coll., 2020).

Cependant, le recours aux équipes de soins palliatifs est probablement insuffi-
sant : ainsi une équipe belge rapportait en 2019 (Friedel et coll., 2019) le suivi 
par des équipes de soins palliatifs pédiatriques d’une population d’enfants 
suivis dans la région de Bruxelles : sur 5 ans, 22 533 étaient suivis pour une 
pathologie chronique complexe relevant d’un suivi par ces équipes de soins 
palliatifs, mais seuls 384 enfants leur avaient été adressés (1,7 %). Ces diffi-
cultés d’accès, mais également la trop faible sollicitation des services de soins 
palliatifs, combinées aux aspects relatifs à la communication, le manque de 
formation des médecins et soignants, et le manque d’outils adaptés, ont ainsi 
été identifiés comme des freins à l’accès aux soins palliatifs pour les personnes 
avec déficience intellectuelle (Velepucha-Iniguez et coll., 2022). Notons 
ainsi qu’un livre blanc des normes de consensus sur l’accès aux soins pallia-
tifs pour les personnes atteintes de déficience intellectuelle en Europe a été 
rédigé en 2015, qui aborde notamment l’égalité d’accès, la nécessité d’une 
communication adaptée, l’identification des besoins en soins palliatifs de 
cette population, ainsi que des besoins globaux, la gestion des symptômes, la 
prise de décisions autour de la fin de vie, l’implication des proches familiaux 
et aidants professionnels, la collaboration nécessaire, le soutien aux proches, 
notamment à l’approche du décès et lors du deuil, et enfin la nécessité d’une 
formation et d’une éducation aux soins palliatifs et les politiques en termes de 
développement et de gestion des services (EAPC – European Association for 
Palliative Care, 2015).

En France, rappelons le recours plus fréquent désormais des établissements 
médico-sociaux aux équipes mobiles de soins palliatifs et équipes ressources 
régionales rapporté dans l’étude de l’Observatoire National de la fin de vie 
(Falconnet et coll., 2016). Sur cette thématique des collaborations entre 
établissements médico-sociaux et ERRSPP dans le champ du polyhandicap 
de l’enfant, une étude rétrospective nationale a été menée par Antoine-
Gauzes et coll. en 2017 (Antoine-Gauzes et coll., 2018)  : les dossiers de 
97 enfants polyhandicapés ont été repris sur 2 ans par 9 ERRSPP. Des col-
laborations étaient ainsi mises en place et concernaient des IME (Instituts 
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médico-éducatifs) (64 %), des EEAP (Établissements et services pour enfants 
et adolescents polyhandicapés) (9 %), des CAMSP (Centres d’action 
médico-sociale précoce) (9 %) et des SESSAD (Services d’éducation spé-
ciale et de soins à domicile) (15 %). Les interventions concernaient l’équipe 
seule (16 %), l’entourage de l’enfant (3 %), l’enfant lui-même (13 %) ou des 
associations (dont 29 % des demandes qui concernaient les 3 composantes). 
Les motifs de sollicitation étaient le soutien aux équipes (24 %), la gestion 
de symptômes de l’enfant (21 %), une aide sur le parcours (16 %) ou le projet 
de soins (11 %), des discussions de limitation et arrêt de traitement (7 %). 
Les interventions ont ainsi consisté en la mise en place de réunions pluridis-
ciplinaires (18 %), la participation au projet de vie et de soin (16 %), avec du 
lien entre les différents acteurs impliqués autour de l’enfant (Antoine-Gauzes 
et coll., 2018).

Ces éléments confirment bien que le champ d’intervention des soins pallia-
tifs pédiatriques est plus large que la seule question de la gestion de la fin de 
vie autour des enfants polyhandicapés, avec des échanges et des coopérations 
nécessaires autour des situations complexes de ces enfants, et des besoins de 
soutien et de formation dédiée des équipes.

Les enjeux de la fin de vie

La fin de vie de la personne handicapée soulève de multiples enjeux  : des 
enjeux éthiques, liés à la spécificité du polyhandicap (que nous avons pré-
cédemment évoqués) ; des enjeux de politique publique et des moyens à y 
consacrer ; des enjeux liés à la prise de décision ; des enjeux liés au rôle de la 
famille et à la collaboration avec celle-ci (Gabolde et coll., 2021).

Des enjeux de politique publique et de moyens

La fin de vie est d’abord devenue un objet de discussion publique, ensuite 
d’enjeux de santé publique, puis de législation. L’éthique du soin (ou care) 
questionne les limites actuelles des politiques de santé publique concernant 
la fin de vie, au regard de leur orientation générale, mais aussi des moyens 
accordés. La question est posée de savoir s’il y a encore une place pour une 
réflexion éthique dès lors que les questions de coût et d’organisation prennent 
le dessus, notamment pour les groupes de population vulnérables et les 
décisions médicales dites « difficiles » (Gaille, 2021).

Au cours des deux dernières décennies, la loi française a statué et évolué 
concernant les droits des personnes malades et la fin de vie, avec un maintien 
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prise en compte de l’avis des proches aidants familiaux et professionnels dans 
la réunion collégiale (l’alimentation et l’hydratation entérales considérées 
comme des actes de la vie quotidienne et non des actes de soins), renforcer 
la formation et l’acculturation des professionnels du médico-social aux soins 
palliatifs et à l’accompagnement de la fin de vie (Collectif Handicaps, 2023).

Des enjeux sur le respect du droit de la personne :  
la prise de décision assistée

Pour le majeur sous tutelle, l’article L. 1111‑2 alinéa 4 du Code de la santé 
publique prévoit qu’il doit recevoir des informations de la part de son méde-
cin et participer à la prise de décision « d’une manière adaptée à ses facultés 
de discernement ». Selon la loi, la volonté du majeur sous tutelle doit être 
constamment recherchée. Il peut consentir ou refuser un soin, mais l’auto-
risation s’avère du seul fait du tuteur, sauf si son avis « risque d’entraîner des 
conséquences graves pour la santé du majeur sous tutelle ». Dans les situa-
tions de fin de vie, la loi Claeys-Leonetti a accordé une place plus importante 
à la volonté du majeur sous tutelle qu’auparavant. Néanmoins, il ne peut 
consentir seul, ce qui donne lieu à des situations dans lesquelles l’équilibre 
entre autonomie et assistance du majeur sous tutelle est fragile, en particu-
lier lorsque les personnes sont dans des situations de dépendance et ont des 
troubles cognitifs, de sorte qu’aborder la question des directives anticipées 
semble difficilement envisageable.

Pourtant, l’article 12 de la Convention des Nations unies relative aux droits 
des personnes handicapées stipule que : « les personnes handicapées jouissent 
de la capacité juridique sur la base de l’égalité avec les autres dans tous les 
aspects de la vie ». La convention conteste donc l’utilisation par les nations 
signataires de la prise de décision au nom d’autrui et souligne l’importance 
d’une prise de décision assistée, indiquant que les pays signataires « prendront 
les mesures appropriées pour permettre aux personnes handicapées d’accéder 
au soutien dont elles peuvent avoir besoin dans l’exercice de leur capacité 
juridique. » (Nations unies, 2006).

Watson et collaborateurs constatent que les opportunités de voir satisfaites 
les préférences des personnes polyhandicapées en fin de vie sont plus suscep-
tibles d’être accordées aux personnes considérées comme ayant une capacité 
cognitive et décisionnelle. Pour permettre aux personnes polyhandicapées 
d’être associées, ils promeuvent l’utilisation de la narration et du multimédia 
(photos et vidéo) comme approche afin de voir leurs expressions de préfé-
rences reconnues et prises en compte en fin de vie (Watson et coll., 2019). 
Par  ailleurs, il existe une forte association entre la réactivité de l’aidant 
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(un  facteur jugé important dans la prise de décision assistée), la proximité 
relationnelle (l’aidant ayant une meilleure connaissance de l’histoire et de la 
qualité de vie de la personne étant celui le plus à même de « défendre ses inté-
rêts ») dans la prise de décision de fin de vie. Cette connaissance ne s’acquiert 
pas nécessairement par la longévité de la relation, mais par des histoires et des 
images visuelles partagées à propos de cette personne (Watson et coll., 2017).

Voss et coll. ont cherché à caractériser la prise de décision assistée pour les 
personnes ayant une déficience intellectuelle sévère ou profonde. Dans cette 
étude, les praticiens de la santé interrogés ont indiqué que les personnes 
atteintes de PIMD sont souvent exclues de la participation à la prise de déci-
sion liée aux soins de fin de vie, en évoquant que les raisons de cette exclu-
sion sont notamment des problèmes de communication et de cognition. En se 
concentrant sur le rôle de soutien, les chercheurs ont identifié les processus, 
les catalyseurs et les obstacles à la prise de décision assistée pour les personnes 
ayant une déficience intellectuelle grave ou profonde. Quatre thèmes ont 
émergé : le fait que les personnes polyhandicapées avaient une participation 
limitée, que leurs accompagnants avaient des préjugés importants (profes-
sionnels et familiaux), l’importance de préserver leur dignité et de privilégier 
la qualité de la mort. Les participants ont signalé une concentration dispro-
portionnée des praticiens des soins palliatifs sur le bien-être physique plutôt 
que sur le bien-être émotionnel et spirituel des personnes polyhandicapées en 
fin de vie. Enfin, les participants ont rapporté que les personnes atteintes de 
PIMD ne mouraient généralement pas dans des établissements de soins pallia-
tifs spécialisés, mais dans des environnements de vie assistés séparés. Tous les 
participants ont signalé un besoin de soutien et de conseils supplémentaires 
pour fournir des soins aux personnes atteintes de PIMD en fin de vie (Voss et 
coll., 2021).

Ainsi dans la littérature a émergé la notion de « Advance care planning » ou 
planification préalable des soins dans le contexte des pathologies relevant des 
soins palliatifs. Ce concept relève d’une démarche dynamique, qui évolue au 
cours du temps et peut s’inscrire sur plusieurs années, où l’équipe médicale va 
évaluer la situation médicale du patient et la perception qu’en a le patient, sa 
famille, ses proches aidants, et recueillir les possibilités et souhaits de ceux-ci 
concernant la fin de vie, le décès et l’après. Les décisions prises concernant le 
plan de soins et le projet de vie et de fin de vie du patient sont notifiées par 
écrit, et réévaluées tout au long de l’accompagnement du patient si besoin, 
au gré de son évolution. Notons cependant qu’il n’y a à ce jour pas de preuve 
scientifique permettant de valider ce processus en termes de « meilleure qua-
lité » d’accompagnement en fin de vie (Rosa et coll., 2023). La question du 
temps pour construire cette planification des soins semble ici essentielle et 
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rejoint ainsi l’idée que les soins palliatifs ne devraient pas intervenir unique-
ment pour la gestion des « derniers instants de vie » mais s’intégrer en amont, 
justement dans cette recherche d’un consensus autour des souhaits du patient 
et de sa famille, d’autant moins pris en compte que la déficience intellectuelle 
est plus sévère (Watson et coll., 2019).

Au-delà de la déficience intellectuelle, des freins à la mise en œuvre de ce 
processus anticipé existent, notamment en pédiatrie et ont été étudiés auprès 
de soignants d’enfants avec maladie sévère par une équipe de sociologues 
(Basu et coll., 2021). Trente-quatre soignants ont ainsi été observés dans des 
focus groupes (pédiatres généralistes ou spécialistes, infirmières, assistants 
sociaux, psychologues…), et les freins à la mise en œuvre d’une démarche de 
planification des soins ont été questionnés, de leur point de vue et de ceux 
qu’ils imaginaient pour les patients et leurs familles. Du côté des soignants, la 
question de la multidisciplinarité a été soulevée comme un frein, des informa-
tions multiples pouvant être données aux patients et familles avec des infor-
mations pas toujours homogènes et perturbant la compréhension des familles. 
Ainsi une meilleure coordination autour de la communication dans le cadre 
d’un accompagnement multidisciplinaire est nécessaire. L’importance de bien 
connaître le patient et sa famille était également identifiée, de même que la 
difficile question de l’incertitude pronostique et de sa communication à la 
famille. La question du juste moment pour aborder la mise en place de cette 
planification des soins était également soulevée, ainsi que la formation et le 
temps nécessaires pour le faire, avec de ce fait un risque majeur d’évitement 
de se confronter à la discussion et ainsi ne pas mettre en place ce processus de 
planification adaptée des soins (Basu et coll., 2021). Aussi la notion de méde-
cin référent, qui délivrera une information tout au long de l’accompagnement, 
connaîtra les parents et reconnaîtra leur expertise et saura recueillir leurs sou-
haits et inquiétudes concernant la santé de leur enfant, semble primordiale 
(Bogetz et coll., 2022a). La question de l’évaluation de la qualité de vie du 
patient, au sein de sa famille et de son établissement est ici essentielle et les 
parents y jouent un rôle majeur, apportant des éléments permettant d’appré-
hender de manière holistique la vie de la personne (Bogetz et coll., 2022b).

Cette question de la planification des soins de la fin de vie, des directives 
anticipées telles qu’elles existent pour les citoyens majeurs dans la loi fran-
çaise pose ainsi la question centrale du consentement des aidants proches 
(souvent familiaux) à la décision prise par des équipes médicales en charge 
d’accompagner la fin de vie des personnes polyhandicapées. Dans un article 
récent, Frédéric Blondel (Blondel, 2023) aborde cette question sous l’angle 
de la construction d’un lien social, où il définit le consentement comme 
« la reconnaissance et l’adhésion au point de vue suggéré ou proposé par un 
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autrui à qui on prête une légitimité suffisante pour consentir à son point de 
vue ou à sa décision. (…) le consentement équivaut à accepter ou à opter 
pour la solution qui propose le moindre mal ». Dans ce cadre, la décision 
médicale qui fait suite à la réunion collégiale est la résultante d’une « co-
construction avec les aidants familiaux afin d’obtenir leur consentement. » 
Cette construction sociale nécessite d’une part une empathie du référent 
médical à l’égard de son patient et de ses proches aidants, et des capacités de 
dialogue afin d’accompagner la famille à la prise en compte de la dégradation 
de l’état de santé du patient à l’origine de la discussion collégiale de limitation 
et arrêt de traitement éventuels. D’autre part, cela nécessite la reconnais-
sance des compétences expertes des aidants familiaux dans leur connaissance 
et leur accompagnement du patient, permettant l’instauration d’un lien de 
confiance. La question du temps, de prendre le temps pour construire ce lien 
social est ainsi primordiale et doit s’inscrire dans les projets d’établissement 
(Blondel, 2023).

Des enjeux de collaboration avec les familles

Les parents se considèrent, sur la base de leurs connaissances, comme étant 
les mieux équipés pour interpréter les tentatives de communication de leur 
enfant. Selon les parents, les soignants professionnels et les professionnels 
de la santé dans plusieurs études, les parents sont les experts de leur enfant 
et appliquent leurs connaissances spécialisées dans divers domaines, tels que 
le bien-être de leur enfant ou son absence (Geeter et coll., 2002 ; Axelsson 
et coll., 2014 ; Zaal-Schuller et coll., 2016a). Cette connaissance est décrite 
comme un « sens de savoir », un « sixième sens » ou une « intuition » qui s’est 
développée parce que les parents « étaient à l’écoute de leur enfant en étant 
une présence constante » (Carter et coll., 2017 ; p. 9). Ils pouvaient « sentir » 
que la santé de leur enfant se détériorait avant que le médecin ne s’en rende 
compte (Zaal-Schuller et coll., 2016b) ou avaient une connaissance de leur 
enfant de manière intuitive, manière différente des connaissances des pro-
fessionnels de la santé (Geeter et coll., 2002 ; Zaal-Schuller et coll., 2016a ; 
Carter et coll., 2017 ; Kruithof et coll., 2020). Cette connaissance repose sur 
le lien particulier qu’ils ont développé avec leur enfant, par la proximité et au 
fil du temps (Geeter et coll., 2002).

Les parents sont également perçus, tant par eux-mêmes que par les profes-
sionnels, comme des experts lorsqu’il s’agissait de comprendre la douleur 
de leur enfant (Hunt et coll., 2003). Hunt et coll. ont utilisé des entretiens 
semi-structurés avec des parents et des professionnels pour montrer que les 
parents « savaient juste » quand leur enfant avait mal, ce qui était « une 
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intuition », un « sentiment », « quelque chose qui vient de l’intérieur ». Leur 
étude a rapporté que les professionnels se sentaient incertains et manquaient 
de confiance concernant l’évaluation de la douleur des personnes atteintes de 
PIMD, et leurs connaissances étaient plus fragmentées que celles des parents. 
Ils se sont donc souvent tournés vers les parents, en particulier les mères, qui 
avaient développé un « sens du savoir » par essais et erreurs. Les parents se 
sentent souvent isolés par rapport à la gestion de la douleur et sous-utilisés 
comme ressource par les professionnels de la santé (Hunt et coll., 2003).

D’autres affirment que les connaissances des parents, étant les experts de leur 
enfant, devraient être reconnues afin d’améliorer les soins (Gauthier-Boudreault 
et coll., 2017). Ils exposent que les soignants professionnels devraient créer 
un espace pour la connaissance expérientielle des parents. À l’aide d’un ques-
tionnaire (n = 723), ils ont montré comment la co-création entre parents et 
soignants professionnels avait pour résultat que les parents étaient plus satisfaits 
de la prise en charge médicale de leur enfant (Geeter et coll., 2002).

Les parents utilisent également leur connaissance de leur enfant atteint de 
PIMD dans leur rôle de défenseurs, contrecarrant l’approche plus objectiviste 
des professionnels de la santé (Graham et coll., 2009 ; Zaal-Schuller et coll., 
2016a ; Carter et coll., 2017), par exemple lorsque ces derniers n’avaient 
aucune connaissance personnelle de leur enfant (Gauthier-Boudreault et 
coll., 2017). Dans leur revue de la littérature sur les décisions de fin de vie, 
Zaal-Schuller et coll. (Zaal-Schuller et coll., 2016b) ont montré comment les 
parents assumaient le rôle de défenseurs : tant que les parents voyaient la vie 
de l’enfant comme « positive et enrichissante », ils préconisaient fortement 
des mesures de prolongation de la vie (Zaal-Schuller et coll., 2016a). Une 
étude qualitative auprès de 25 parents d’enfants (Bogetz et coll., 2021b) avec 
atteinte neurologique sévère (Severe Neurological Impairment) qui avaient tous 
un support technologique (assistance ventilatoire, gastrostomie…), étaient 
suivis par plus de 5 spécialistes et étaient régulièrement hospitalisés, a ainsi 
rapporté que les parents considéraient que leur rôle dans la prise de décision 
consistait à « défendre leur enfant » (expliciter les symptômes, échanger avec 
les médecins), se tenir au courant de son évolution voire intervenir dans les 
décisions, avec une attention toute particulière accordée aux soins portés à 
l’hôpital. Ils devaient également s’ajuster sur le plan « matériel » (financier, 
disponibilités vis-à-vis de la fratrie), capacité de prise de décision, etc. dans 
une incertitude importante en lien avec la pathologie de leur enfant. Ils rap-
portaient ces expériences comme particulièrement stressantes (au-delà de 
la situation médicale de leur enfant) du fait des intervenants multiples, de 
l’isolement ressenti (social parfois), d’une impression de ne pas être entendu, 
de leurs besoins propres non satisfaits et enfin du fait du poids des décisions 
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et de leurs conséquences (Bogetz et coll., 2021b). L’utilisation des connais-
sances de leur enfant à des fins de défense nécessite que les parents aient la 
compétence de « traduire » leurs connaissances expérientielles sous forme de 
connaissances objectives qui seraient plus facilement acceptées par les profes-
sionnels de la santé. Par exemple, Carter et coll. (2017) (p. 7) ont montré que 
les mères « avaient du mal à fournir le niveau de « preuve » qu’elles pensaient 
que les professionnels de la santé voulaient ».

Les parents d’une autre étude qualitative, menée aux États-Unis, ont men-
tionné qu’ils estimaient que les professionnels de la santé sous-estimaient le 
niveau de fonctionnement de leur enfant, ne reconnaissant ni les connais-
sances parentales ni le plein potentiel de l’enfant. Ces parents ont essayé d’in-
fluencer l’opinion des professionnels en défendant leur enfant, par exemple 
en montrant des images de moments heureux où leurs enfants étaient à la 
maison (Graham et coll., 2009).

Une autre étude a révélé que lorsque les médecins respectaient les liens solides 
entre les parents et l’enfant, y compris la protection des parents envers leur 
enfant, cela pouvait amener les parents à « ouvrir » leur lien avec le méde-
cin. Dans ce cas, une confiance mutuelle s’est développée entre parents et 
médecins, entraînant une plus grande appréciation par les parents des soins 
médicaux prodigués à leur enfant (Stringer et coll., 2018).

Sur la base des résultats concernant la nature des connaissances des parents 
et la manière dont ils les utilisent, Fonteine et coll. (Fonteine et coll., 2008) 
ont examiné la transférabilité de ces connaissances. Ils ont réalisé une ana-
lyse textuelle de 12 journaux utilisés dans un centre d’activités de jour pour 
personnes atteintes de PIMD, en se concentrant sur l’échange d’informations 
entre les parents et les soignants professionnels. Ils ont découvert que les 
connaissances des parents n’étaient pas facilement transférables par le biais 
d’un journal. Ils ont fait valoir que les connaissances expérientielles riches et 
approfondies que possèdent les parents devraient être transférées par d’autres 
méthodes, de préférence par la pratique et l’interaction. Ils ont recommandé 
que les parents soient autorisés à passer quelques jours avec leur enfant au 
centre d’activités pour montrer comment ils faisaient des choses comme 
manger ou résoudre des conflits, transférant ainsi leurs « connaissances incar-
nées » (Fonteine et coll., 2008). Les conclusions de Hunt et coll. ont souligné 
la validité de ces recommandations. Basées sur des entretiens avec des parents 
et des professionnels, elles ont montré comment les infirmières ont appris à 
connaître le patient et ses signaux en observant les manières dont les parents 
interagissaient avec leur enfant (Hunt et coll., 2003). Quant à Watson et coll. 
(Watson et coll., 2017), ils ont fait valoir que les connaissances approfondies 
et fondées sur l’expérience des parents peuvent être indirectement transférées 
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à d’autres par le partage d’histoires de vie et d’images visuelles. Sur la base 
d’observations et de discussions informelles avec des parents et des soignants 
professionnels, ils ont montré comment ces soignants professionnels se sen-
taient plus connectés et donc plus capables de prendre soin d’une personne 
atteinte de PIMD lorsqu’ils connaissaient l’histoire de la personne. Dans le 
même temps, ces soignants se sentaient plus détachés des personnes atteintes 
de PIMD que les parents et avaient donc plus de mal à estimer le sens de 
leur interaction s’ils manquaient de connaissances sur la personne (Watson 
et coll., 2017).

Au-delà de l’aide à la décision que l’expertise parentale peut apporter auprès 
des équipes médicales, dans une approche holistique du patient, cette 
reconnaissance d’expertise joue également un rôle dans l’établissement et 
le maintien de lien de confiance avec l’équipe médicale, y compris après le 
décès, et participe également du soutien attendu par les familles, au même 
titre qu’une information loyale et adaptée, coordonnée entre les spécialistes 
(Bogetz et coll., 2021a).

Des enjeux de communication

Perifano et coll. (2018) soulignent l’importance de parler de la mort avec la 
personne polyhandicapée et d’annoncer les décès de ses pairs ou de ses proches. 
L’annonce du décès doit être pensée comme un point de départ d’un proces-
sus d’appropriation du deuil. Les résidents peuvent supporter la nouvelle, à 
condition qu’ils soient soutenus au moment de l’annonce et tout au long de la 
période où les effets de cette annonce se déploient. Les professionnels doivent 
se montrer présents et prendre en considération les dimensions émotionnelles 
et cognitives (par exemple, qui annonce la situation et comment ? Est-ce le 
référent ?) et penser l’accompagnement de façon individuelle et collective. 
La création de rituels au sein de l’institution ou d’un atelier hommage peut 
permettre aux résidents de s’approprier les évènements douloureux (Perifano 
et coll., 2018) et d’annoncer les disparitions (Belot, 2016).

À noter que des équipes se sont intéressées à la question de la communication 
autour des décès auprès des personnes avec déficience intellectuelle au sein 
d’institutions médico-sociales et ont montré qu’au-delà de la sévérité de la 
déficience (plus elle est importante, moins le sujet était évoqué), les difficul-
tés rapportées par le personnel étaient en lien d’une part avec leurs propres 
peurs sur la question, leurs expériences vécues et leurs références culturelles. 
L’attitude des équipes encadrantes et l’accompagnement proposé au sein 
de l’établissement pour les membres du personnel face aux décès étaient 
également soulignés comme des éléments majeurs (Ryan et coll.,  2011 ; 
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Tuffrey-Wijne et Rose, 2017). Ces données confortent également l’impor-
tance de l’intervention des équipes ressources de soins palliatifs auprès des 
établissements médico-sociaux autour de l’accompagnement des profession-
nels sur ces questions.

L’importance de s’accorder sur la signification des mots

Le cadre de référence est différent pour les familles et les médecins d’où l’im-
portance de s’accorder sur les mots, les concepts pour éviter les malentendus. 
Par exemple, que signifient les mots « tout faire » ou « il n’y a plus rien à 
faire » ? Il est indispensable d’avoir un discours clair et de veiller à ce que l’on 
parle de la même chose. « Nous nous demandons toujours ce que nous pou-
vons faire pour aider le patient. Pour répondre à cette question, nous devons 
être clairs sur ce que nous espérons –  rétablissement, confort, dignité  – et 
faire tout ce qui est en notre pouvoir pour avoir une chance raisonnable d’y 
parvenir » (Feudtner et Morrison, 2012). Partant de cette phrase « Faites tout 
ce que vous pouvez », le risque est ici de se retrancher derrière cette demande 
a priori de non-limitation, pour ne pas prendre une décision de limitation 
ou arrêt de traitement qui serait cependant plus adaptée au patient. Il est de 
toute façon toujours impossible de « tout » faire, par contre il est du devoir 
des équipes médicales de faire « de leur mieux » dans une situation donnée 
pour un patient donné, et y compris échanger avec le patient et ses proches 
sur ce que cela signifie et implique, dans un plan de soins partagé.

Conclusion

Lors d’un épisode de décompensation ou d’une maladie venant aggraver son 
état de santé, la personne polyhandicapée est souvent confrontée à la ques-
tion de l’obstination thérapeutique déraisonnable. Cette étape pose la déli-
cate question de l’évaluation de ce qui est déraisonnable ou de ce qui doit 
être tenté. Le critère de la qualité de vie doit rester l’élément de la pertinence 
des traitements. Or la représentation de la qualité de vie est partiellement 
construite par les tiers, la famille et les professionnels de santé. La vie 
singulière de la personne polyhandicapée ne semble pas pouvoir être évaluée 
par projection de notre point de vue de valide mais plutôt en respectant ses 
attentes et ses besoins singuliers. L’intérêt premier de l’enfant ou de l’adulte 
polyhandicapé doit impérativement guider la décision.

Cette évaluation peut être également perturbée par les ressentis de l’entou-
rage : perte du sens du soin pour les soignants qui se sentent démunis face à la 
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personne, attachement à la vie de la part de l’entourage familial, engagement 
de la responsabilité du médecin. Il paraît nécessaire de respecter la tempora-
lité de chacun et de permettre à chacun de cheminer dans le temps et dans la 
prise de décision.

La fin de vie de la personne polyhandicapée doit être considérée comme 
faisant partie de son projet de vie. L’accompagnement de l’équipe pluri
disciplinaire habituelle de la personne et l’accompagnement de la famille par 
une équipe de soins palliatifs peuvent être précieux pour garantir un ques-
tionnement éthique tout au long de ce moment, aider à un positionnement et 
garantir une démarche optimisée dans la lutte contre la souffrance physique 
mais également psychique de la personne et de son entourage. Il est impor-
tant de repérer le moment opportun de l’orientation des objectifs de prise en 
charge éducative ou rééducative vers un accompagnement de la fin de vie 
centré alors exclusivement sur le confort. Les équipes de soins palliatifs sont 
une ressource en fin de vie pour la personne polyhandicapée. Les soins pallia-
tifs ne doivent pas se limiter à la période de la mort de la personne polyhandi-
capée, mais commencer bien avant et continuer dans l’accompagnement des 
proches pendant la phase du deuil (Gabolde et coll., 2021).
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20
Qualité de vie

La façon dont un individu perçoit son bien-être global est une approche 
courante pour évaluer sa qualité de vie. La qualité de vie de la population 
générale est habituellement évaluée à partir de questionnaires validés, utilisés 
pour connaître la qualité de vie ressentie d’un échantillon représentatif de la 
population (Baumann et coll., 2010). Sont généralement évalués les condi-
tions matérielles, l’état physique, les compétences fonctionnelles, les inte
ractions sociales, le bien-être émotionnel. Aussi, l’évaluation de la qualité de 
vie ne peut être fiable qu’à partir d’une auto-évaluation. Ces évaluations sont 
réalisées en demandant aux personnes participantes d’évaluer leur qualité de 
vie à partir d’échelles qu’elles remplissent elles-mêmes.

La qualité de vie est plus complexe à évaluer chez la personne polyhandicapée 
qui ne peut s’évaluer elle-même. Bien que les manifestations de ce qu’elle 
ressent et ce qu’elle pense sont souvent frustes et discrètes, elles peuvent 
cependant être interprétées comme traduisant le ressenti agréable ou désa-
gréable d’une situation. Ces manifestations ne sont guère perceptibles que 
par les proches, familiaux ou professionnels, s’ils sont attentifs aux modifi-
cations d’attitude ou de comportement au moment où elles se manifestent 
(Verdugo et coll., 2014). Pour pouvoir évaluer la qualité de vie des personnes 
polyhandicapées, une méthodologie spécifique, reposant sur l’observation 
du comportement, des mimiques, de la posture mais aussi narrative, par les 
proches et les personnels référents proches de la personne est nécessaire.

Ainsi, la particularité de l’évaluation de la qualité de vie de la personne 
polyhandicapée est de ne pouvoir être appréciée que par d’autres personnes 
que la personne elle-même, du fait de la très grande difficulté à comprendre 
et interpréter les manifestations vocales, motrices, comportementales de ces 
personnes. De ce fait, la qualité de vie des personnes en situation de polyhan-
dicap ne peut être mesurée et évaluée que par des tiers, et ne peut être compa-
rée aux évaluations de la qualité de vie de la population générale. Toutefois, 
l’auto-évaluation habituelle de la qualité de vie par la personne elle-même 
comporte aussi des biais. Il s’agit de deux méthodologies différentes, que l’on 
ne peut réellement comparer et estimer meilleure ou moins bonne l’une que 
l’autre. Si l’évaluation de la qualité de vie de la personne par auto-évaluation 





Qualité de vie

515

A
N

A
LY

SE

Jeff McMahan (McMahan, 2002) affirme qu’appartenir à l’humanité c’est être 
une personne, et que l’absence d’autonomie (p. 260), ou de conscience de soi 
(p. 90) sont incompatibles avec le fait d’être un être humain. À l’inverse de 
ces regards lointains et abstraits, Eva F. Kittay (2019) revendique combien la 
proximité avec ces personnes permet de bien les connaître, amène à détecter 
leurs capacités à être sensible à leur environnement et à l’attention qui leur 
est portée et aux soins qu’on leur prodigue (Kittay, 2019) (voir préambule de 
l’expertise). Avishaï Margalit (1999) dans La société décente (Margalit, 1999) 
insiste sur l’absence de respect qui consiste à « être aveugle à l’expression 
humaine » et à qualifier de « légume » une personne polyhandicapée.

Une réflexion éthique centrée sur le respect de la dignité de la personne 
polyhandicapée participe à sa qualité de vie, comme pour toute autre per-
sonne. Olsman et coll. (2022) rappellent que la dignité comporte plusieurs 
degrés : la dignité intrinsèque liée au seul fait d’être humain qui est absolue et 
n’a pas de lien avec la qualité de vie ; la dignité individuelle qui est liée à la 
capacité de la personne à partager, à manifester de façon à ce que les proches 
puissent en attester ; la dignité relationnelle suppose, elle, que la vie de la per-
sonne mérite d’être partagée, notamment avec les proches ; enfin, la dignité 
sociétale est reconnue par des sujets non liés à la personne, et donc peut être 
évaluée différemment par chacun. La reconnaissance de la dignité sociétale 
impose qu’il soit pris soin de la personne qui en est dotée. L’approche de la 
qualité de vie par la dignité est donc fonction du lien que celui qui évalue a 
avec la personne en situation de polyhandicap et est aussi fonction de la per-
sonne elle-même (Olsman et coll., 2022).

Avec une approche similaire et pertinente, Sheridan Forster (Forster, 2010) 
met en garde contre les idéologies de normalisation abusive de certaines 
recommandations appliquées sans vergogne aux personnes avec PIMD 
(Profound Intellectual and Multiple Disabilities), conduisant à nier la spécificité 
des personnes en situation de polyhandicap et à ignorer les effets délétères que 
peut avoir une volonté de normaliser à tout prix l’apparence et les interac-
tions avec ces personnes. Sheridan Forster critique une injonction de norma-
lisation des activités et de la présentation des personnes handicapées au motif 
qu’il s’agirait d’une infantilisation nuisant à leurs possibilités de développe-
ment. Il constate que cette attitude est nuisible aux personnes avec PIMD. Il 
est en effet nécessaire de s’adapter aux capacités de la personne et de la faire 
progresser en fonction de ses capacités d’apprentissage et non pas de lui impo-
ser des contextes et des interactions correspondant à son âge légal pour lui 
permettre de s’épanouir. La normalisation en vue d’une valorisation sociale de 
la personne peut être nuisible à son bien-être et à ses acquisitions. Le respect 
de la dignité de la personne consiste à l’accompagner en tenant compte de 
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ses déficiences et selon ses compétences et non en les masquant derrière un 
rideau normatif nuisible à la personne avec PIMD. L’auteur fait référence à 
une pratique qu’il dit être devenue invasive en Australie, au Royaume-Uni et 
aux États-Unis dans les années 2000.

L’impact du discours médical sur la liberté individuelle de la personne avec 
PIMD est souligné par Susan Eriksson et Eero Saukkonen (Eriksson et 
Saukkonen, 2021) qui analysent les explications données par des kinésithé-
rapeutes au sujet de la possibilité qu’ont les personnes qu’elles accompagnent 
depuis plusieurs années de pratiquer certaines activités. Ces explications 
illustrent concrètement comment l’objet de la rééducation peut être décrit 
médicalement par le rationnel de cette activité comme permettant d’entrete-
nir la souplesse des articulations, ou bien être justifié par le droit de la personne 
en situation de (poly)handicap à pratiquer certaines activités collectives de 
loisirs qui favorisent le plaisir lié à l’activité physique qu’elles supposent. 
Se référant à la Convention relative aux droits des personnes handicapées 
des Nations unies (Nations unies, 2006) et à Michel Foucault (Foucault, 
1963), les autrices soulignent que la connaissance médicale constitue encore 
aujourd’hui un pouvoir sur la personne tant en discours qu’en acte, et que cela 
concerne particulièrement les personnes en situation de polyhandicap.

De son côté, Verdugo et coll. (2012) rappellent que l’évaluation de la 
qualité de vie dans le champ du handicap intellectuel et en particulier du 
polyhandicap est très importante non seulement pour connaître la qualité 
de vie de ces personnes mais aussi pour garantir et renforcer leurs droits 
fondamentaux. Ils montrent que les facteurs permettant d’améliorer la qua-
lité de vie de ces personnes sont corrélés au respect de leurs droits fonda-
mentaux et notamment à la possibilité d’accéder à l’égalité, à l’autonomie, 
à la non-discrimination, à la participation et à l’inclusion dans la société à 
laquelle elles appartiennent.

Avec l’équipe de l’hôpital San Salvadour, en France, Patrick Collignon 
(Collignon, 2008) revendique un droit à la qualité de vie des enfants sévèrement 
polyhandicapés hospitalisés pour des longs séjours dans des hôpitaux dédiés.

Méthodologies de l’évaluation de la qualité de vie de la personne 
polyhandicapée76

Quelle que soit la rigueur de la méthode d’évaluation utilisée, la qualité de 
vie de la personne qui n’est pas en capacité de s’évaluer elle-même reste 

76.  « … découvrir la maladie dans le malade ; et cette intériorité de la maladie fait qu’elle est 
souvent enfouie dans le malade, cachée en lui comme un cryptogramme. » (Foucault, 1963).
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très difficile à estimer de façon juste. En effet, lorsque la personne ne peut 
communiquer avec son entourage, l’évaluation de sa qualité de vie est esti-
mée de l’extérieur par un autrui qui évalue tant en fonction de lui-même 
que de celui qu’il évalue. Comme l’ont montré certaines études concernant 
les personnes ayant un locked-in syndrome qui ont accès aux techniques de 
communication via l’Eye-tracking, celles-ci évaluent leur qualité de vie de 
façon identique à la moyenne de la population générale, ce qui n’était pas 
attendu par les investigateurs (Rousseau et coll., 2013 et 2015). Aussi, pour 
les personnes polyhandicapées, les techniques d’investigations des compé-
tences doivent tendre à rechercher les compétences « invisibles » que la 
situation de polyhandicap ne permet pas de détecter facilement (voir cha-
pitre « Maltraitance »).

Dans la situation de polyhandicap, les parents de ces personnes sont générale-
ment spontanément très attentifs à la qualité de vie de leur enfant.

Un travail portant sur l’avis des parents quant à l’évaluation de la qualité de 
vie de leurs enfants avec PIMD (n = 19 enfants) a mis en avant que la pre-
mière condition pour être en mesure d’évaluer de façon correcte la qualité de 
vie des personnes était de bien les connaître et d’avoir une grande proximité 
avec eux. En conséquence de quoi ce sont leurs parents qui sont les plus à 
même d’évaluer leur qualité de vie, ou à défaut leurs frères ou sœurs, puis les 
soignants. De l’avis des parents, les médecins ne sont pas en position d’évaluer 
la qualité de vie des personnes avec PIMD du fait d’une absence de proximité 
avec la vie qu’elles mènent au quotidien (Nieuwenhuijse et coll., 2023).

Cependant, plusieurs études ont proposé une évaluation de la qualité de vie 
de la personne avec PIMD et il a pu être suggéré que l’évaluation triangulaire 
par les soignants, les parents et des observateurs plus éloignés utilisant des 
méthodes différentes d’évaluation était utile à une approche plus fiable de la 
qualité de vie de ces personnes (Nieuwenhuijse et coll., 2019).

La même équipe a étudié comment les soignants conçoivent la qualité de vie 
des personnes avec PIMD dont ils s’occupent et la façon dont ils l’évaluent. 
Les soignants perçoivent la qualité de vie des personnes, l’évaluent (essai/
erreur) et en discutent entre collègues. Ils soulignent la proximité qu’ils ont 
avec ces personnes et le fait que ces évaluations retentissent aussi sur leur 
qualité de vie personnelle (Nieuwenhuijse et coll., 2020b).

Les besoins d’aides pour les personnes avec PMD (Profound Multiple 
Disabilities) ont été analysés à partir d’une revue de la littérature par Katja 
Petry et Bea Maes (Petry et Maes, 2007). L’évaluation des aides nécessaires 
est un repère pour évaluer la qualité de vie de ces personnes. Les autrices 
décrivent des domaines nécessitant une aide appropriée pour les personnes 
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avec PIMD : compétences intellectuelles pour apprendre par observation et 
imitation ; adaptation comportementale avec l’aide des aidants favorisant 
les interactions avec l’environnement ; interactions sociales notamment 
avec des personnes sans déficiences ; prise en compte de leur état de santé 
pour favoriser leur confort physique, leurs compétences sensorielles, limiter 
leurs troubles comportementaux. Enfin, l’environnement est aussi un fac-
teur fondamental tant par les relations avec les équipes, les aides offertes et 
les interactions entre les familles et les aidants professionnels. Ces besoins 
ne sont pas fondamentalement différents de ceux de toute autre personne 
mais leur prise en compte doit être adaptée à leur situation de polyhandicap, 
notamment pour optimiser leur qualité de vie.

L’importance des compétences de l’équipe médico-éducative des établisse-
ments hébergeant des personnes avec PIMD a été analysée au prisme de la 
qualité des soins prodigués. Marie Matérne et Marie Holmefur (2022) ont 
interrogé les équipes soignantes de sept établissements (six ruraux, un urbain) 
accueillant des adultes avec PIMD (Matérne et Holmefur, 2022). Les entre-
tiens étaient menés par un kinésithérapeute et une infirmière expérimentés. 
Les entretiens montrent que la qualité des soins est améliorée par l’équipe 
soignante des structures grâce notamment à un soutien approprié, permettant 
d’être adapté et de s’ajuster à chaque personne, de créer une relation inte-
ractive avec elle en sollicitant son avis. Les ajustements impliquent des réu-
nions régulières des soignants et des aides lors des situations aiguës. Chaque 
expérience nouvelle ayant une solution technique améliore les compétences 
de l’ensemble de l’équipe. La collaboration entre les différentes disciplines 
éducatives et médicales est parfois difficile et nécessiterait des interactions 
avec une plus grande diversité de professions spécifiques car les besoins des 
résidents sont très divers et spécifiques.

Évaluation de la qualité de vie de la personne 
polyhandicapée : méthodes et outils

Les méthodes proposées pour évaluer la qualité de vie des personnes polyhan-
dicapées sont soit objectives (recueillant des données quantifiables), soit sub-
jectives (à partir d’informations recueillies et analysées de façon rigoureuse 
mais non quantifiables). Ces différentes méthodes peuvent être appliquées de 
façon complémentaire pour répondre à une même question. C’est en particu-
lier le cas pour l’évaluation de la qualité de vie de la personne polyhandicapée 
qui est complexe et justifie des approches multiples qui se complètent les unes 
les autres au grand bénéfice de la qualité et de la fiabilité des évaluations dans 
ce contexte. Pour évaluer la qualité de vie d’une personne polyhandicapée, 
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le témoignage des proches (famille, soignants) est aussi d’une grande impor-
tance et d’un grand intérêt dans l’évaluation de la qualité de vie, permet-
tant en particulier de fiabiliser et de pondérer les conclusions des évaluations 
scientifiques objectives ou subjectives (Olsman et coll., 2021).

Les méthodes objectives s’appuient sur des outils dédiés au polyhandicap ou 
adaptés à lui et qui doivent avoir été validés (Sousa et Rojjanasrirat, 2011). 
De plus, lorsque ces outils sont traduits pour être utilisables dans une autre 
langue que celle dans laquelle ils ont été construits et validés, ils doivent 
être de nouveau validés dans chaque nouvelle langue (Sousa et Rojjanasrirat, 
2011).

L’équipe de Petry et coll. a construit une méthode d’évaluation de la qualité 
de vie des personnes avec PMD (mais en fait, PIMD d’après leur description) 
(Petry et coll., 2007a). Les auteurs ont développé et entamé une validation 
par la méthode Delphi pour améliorer sa validité et son utilité. Un groupe 
de 45 experts a été constitué dont 16 théoriciens, 15 praticiens, 14 expéri-
mentateurs, dont 12 belges, 12 allemands, 11 hollandais et 10 britanniques 
ou irlandais. Pour évaluer la qualité de vie des personnes avec PMD, cinq 
domaines ont été testés : le bien-être physique, matériel, social, le dévelop-
pement et les activités, le bien-être émotionnel. Les critères ont été déter-
minés suite aux avis de 40  parents et 36  membres des équipes proches de 
42 enfants et 34 adultes. Les personnes interrogées étaient belges (n = 50), 
allemandes (n = 6) ou hollandaises (n = 20). Trente-six des personnes avec 
PMD recevaient des soins de jour et 40 étaient résidents en structures. Le pre-
mier tour comportait 223 items. L’analyse, quantitative et qualitative, conclut 
à la pertinence de la majorité des items pour la population avec PMD, avec 
au deuxième tour 78,7 % des items obtenant au moins 85 % de consensus. 
Quelques items ont été supprimés. Il n’y avait pas de différence significative 
selon les catégories d’experts ni selon les pays. Les items retenus au final sont 
au nombre de 176 et répartis en deux sous-catégories : résultats et rôle de sou-
tien. Cet outil est donc valide pour les patients avec PIMD. La langue dans 
laquelle cette étude est menée n’est pas mentionnée, sachant que les experts 
étaient de cinq pays différents avec au moins trois langues différentes. Plus 
précisément, les proches interrogés étaient belges, allemands et hollandais 
(impliquant au moins deux langues différentes).

Une évaluation de la valeur psychométrique de l’outil a été réalisée à partir 
d’une réduction d’items (n = 105). Une réduction ultérieure de 50 items et la 
nouvelle validation par 174 informateurs confirment le maintien de la cohé-
rence et la fiabilité de l’outil avec 55 items. Cependant, la cohérence entre 
les évaluateurs était faible. La trop longue durée du test (une heure trente-
quatre minutes en moyenne) a entraîné l’abandon ou le refus de participer 
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qualité de vie des personnes polyhandicapées moins bonne quand elles ont 
une pathologie progressive, et une qualité de vie meilleure lorsqu’elles ont un 
état de santé moins dégradé. Le niveau socioéconomique des évaluateurs n’a 
pas révélé d’impact sur l’évaluation de la qualité de vie. Ne comprenant que 
20 items, la durée de l’évaluation est courte comparativement aux échelles 
similaires. N’ont pas encore été testées la reproductibilité et la réactivité 
au changement. L’acceptabilité de cet outil est bonne ; il est disponible en 
langue française (tableau 20.I).

Tableau 20.I : Évaluation en français de la qualité de vie de la personne 
par l’échelle PolyQoL (d’après Hamouda et coll., 2022)

Au cours des quatre dernières semaines, comment évalueriez-vous chacun des domaines suivants 
pour la personne polyhandicapée ?

Évaluation en parallèle par les soignants et la famille

Chaque question est cotée de 1 à 5

Q1 Son état de santé

Q2 La maîtrise des douleurs et de l’inconfort

Q3 Son suivi médical

Q4 Son repos, son sommeil

Q5 Son alimentation

Q6 Son hygiène

Q7 Son bien-être émotionnel

Q8 Ses activités, ses sorties

Q9 Son apparence et le respect de sa dignité

Q10 Le respect de ses repères, de ses rythmes, 
de ses habitudes

Q11 Sa mobilité, ses possibilités de se déplacer

Q12 Ses possibilités de faire certaines choses 
seul(e)

Q13 Ses possibilités de se faire comprendre

Q14 Le respect de ses goûts, de ses choix 
et de ses préférences

Q15 La présence et les sollicitations 
des personnes qui l’entourent

Q16 Son intégration et sa participation à la vie 
familiale et sociale

Q17 Les marques d’affection et de tendresse 
qui lui sont apportées

Q18 Ses possibilités d’échanger 
avec les personnes qu’il apprécie

Q19 Sa sécurité au sein de ses lieux de vie

Q20 Ses possibilités de disposer d’un espace 
privé ou professionnel

 
Cotation de la qualité de vie de la personne 
polyhandicapée :

 
… / 100

Des mesures physiologiques ont été étudiées pour repérer les situations 
d’inconfort et de confort chez la personne avec PIMD. Les manifestations 
de bien-être s’expriment par des comportements qui peuvent être difficiles 
à repérer et à interpréter chez les personnes avec PIMD. Les variations 
physiologiques de l’arythmie sinusale respiratoire, du rythme cardiaque et 
de la conductance cutanée peuvent être des indicateurs utiles pour repérer 
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l’inconfort ou la douleur mais aussi pour distinguer entre un ressenti agréable 
et désagréable (Vos et coll., 2010).

Le point de vue de 11 soignants sur la qualité de vie des personnes avec PIMD 
avec qui ils travaillent a été interrogé. Des entretiens ont ainsi été menés 
où ils décrivent des situations de bonne ou mauvaise qualité de vie des per-
sonnes dont ils s’occupent. La bonne qualité de vie a été décrite essentielle-
ment par des termes émotionnels comme la joie, le plaisir et le bonheur. La 
mauvaise qualité de vie a été décrite par des symptômes physiques comme la 
douleur, le malaise, la respiration rapide. Les soignants estiment que la possi-
bilité pour les personnes avec PIMD d’influer sur leur environnement est un 
élément de bonne qualité de vie. Ils utilisent leur connaissance tacite des per-
sonnes avec PIMD et les discussions qu’ils ont à ce propos avec leurs collègues 
pour comprendre la qualité de vie des personnes et la façon de l’améliorer 
(Nieuwenhuijse et coll., 2020b).

Il est intéressant de noter que la même équipe propose dans le même temps 
une méthode subjective. Les auteurs ont parallèlement étudié la percep-
tion de la qualité de vie des personnes avec PIMD par leurs médecins. 
Ils ont interrogé 7 médecins expérimentés habitués à soigner des personnes 
avec PIMD. Ces derniers évoquent les aspects émotionnels, les symptômes 
physiques et les contextes relationnels comme influençant la qualité de 
vie de ces personnes. Ils évoquent la bonne qualité de vie avec des critères 
émotionnels, la mauvaise qualité de vie avec des symptômes physiques. 
Les médecins insistent aussi sur l’importance des contextes relationnels 
des personnes avec PIMD comme ayant un grand impact positif ou négatif 
sur leur qualité de vie. De plus, ils ajoutent que le déclin des conditions 
physiques, le mauvais pronostic de leur état de santé et la détérioration de 
leur contexte relationnel péjorent leur qualité de vie (Nieuwenhuijse et 
coll., 2020a).

Pour Olsman et coll. (2021), le témoignage sur la qualité de vie des per-
sonnes avec PIMD est une approche de philosophie appliquée (Olsman et 
coll., 2021). Il est nécessaire que la qualité de vie soit décrite le plus objec-
tivement possible par d’autres que par la personne elle-même lorsqu’il s’agit 
d’une personne avec PIMD. Cette évaluation par le témoignage d’autrui est 
une certaine réduction de leurs expériences. Les soignants sont de ce fait 
des témoins et non des évaluateurs de la qualité de vie ; aussi donnent-ils un 
témoignage et non une évaluation. La crédibilité de ces témoignages néces-
site à la fois confiance et méfiance. Confiance en ce qu’ils décrivent par 
une observation affûtée, méfiance parce que leurs témoignages relèvent de 
l’interprétation de ce qui est observé. Cette double composante est néces-
saire pour éviter la projection de la propre qualité de vie des observateurs 





Polyhandicap

524

Petry et coll. ont interrogé le point de vue des parents et des soignants sur 
les caractéristiques des équipes et les ont corrélées à la qualité de vie des per-
sonnes avec PIMD (Petry et coll., 2005 et 2007b). Les 76 parents ou membres 
des équipes interrogés mentionnent les caractéristiques de la structure 
d’accueil : environnement, nombre de personnels, turn-over de l’équipe, taille 
du groupe de personnes avec PIMD et composition du groupe ; les caractéris-
tiques d’organisation des professionnels : partenariat, travail collectif, inter-
disciplinarité ; les caractéristiques des professionnels : expérience, sensibilité 
adaptée, motivation et engagement, force physique, connaissance et compé-
tences, réflexion personnelle. Un des enjeux de l’évaluation de la qualité de 
vie de la personne en situation de polyhandicap est de permettre la mise en 
place des stratégies d’amélioration de celle-ci et d’analyser l’efficacité de ces 
stratégies.

La matrice de satisfaction en direct proposée par Gordon Lyons (Lyons, 
2005), vise à évaluer la qualité de vie subjective des enfants avec PMD. Elle 
se fonde sur le degré de satisfaction de ces enfants mais sans définir le terme 
satisfaction. La satisfaction des activités quotidiennes est évaluée par le temps 
passé à chaque activité (plus de temps témoignant de plus de satisfaction de 
l’enfant), par l’expression de comportements répertoriés et reconnaissables 
tant par les proches que par les non familiers. Vingt-deux enfants (12 avec 
PMD et 10 ayant des besoins de support élevés) sont évalués par leurs proches 
et par les professionnels qui s’en occupent. Les observations ont duré au total 
470  heures et sont complétées par 130  entretiens avec les proches et soi-
gnants. Lyons conclut à la possibilité de discerner le niveau de satisfaction des 
enfants avec PMD et la possibilité de le mesurer.

Lancioni et coll. (2005) analysent l’augmentation des indices de bonheur des 
personnes avec PIMD à partir de 24  études recensées entre 1990 et 2004 
(Lancioni et coll., 2005). Les indices d’augmentation du bonheur sont influen-
cés par la structuration des sessions de stimulation, les changements rapides 
de stimulations, les activités de loisirs et des tâches favorites, un environne-
ment adapté, le positionnement d’activités favorites au début de session et les 
séances de Snoezelen77. Les résultats de ces études indiquent une augmenta-
tion des manifestations de bonheur des participants, une augmentation de la 
durée de l’activité, du nombre de participants et plus de participation active 
aux séances. Il faut prendre en compte le coût financier, le temps dépensé 

77.  La méthode Snoezelen est une méthode de relaxation très utilisée dans la situation de 
polyhandicap. Une pièce dédiée est aménagée de façon à offrir une ambiance confortable, 
agréable, apaisante par des stimulations lumineuses, musicales ou des bruits naturels, des 
appuis moelleux. La personne en situation de polyhandicap y est accompagnée par un soignant 
ou un parent. Le bénéfice est généralement manifeste et concerne tant les accompagnants que 
la personne elle-même. Elle fait partie des « environnements multi-sensoriels ».
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pour ces améliorations et les différentes méthodes doivent être évaluées les 
unes par rapport aux autres.

Impact des soins prodigués

Une revue de 16 études empiriques portant sur l’amélioration de la qualité des 
interventions auprès des personnes avec PIMD, analyse les facteurs d’amélio-
ration constatée de la qualité et de l’efficacité des soins qui leur sont prodigués. 
Ces études ciblent le bien-être physique, matériel et émotionnel, les interactions 
sociales, la possibilité de choix, le développement personnel. Cependant, Maes 
et coll. notent que ces études n’abordent pas la participation sociale ni le respect 
des droits (Maes et coll., 2007). La plupart des études montrent l’existence d’un 
bénéfice des activités pratiquées sur le comportement des équipes et des per-
sonnes avec PIMD. Les résultats sont à retenir avec prudence du fait des aspects 
méthodologiques de ces études. Les auteurs soulignent la nécessité de travaux 
portant sur des nombres plus importants de personnes, ayant des structurations 
plus robustes, et une caractérisation plus rigoureuse des personnes étudiées.

Réduire le caractère désagréable des traitements de routine est aussi un facteur 
à prendre en compte. Green et Reid (1999) ont créé et évalué un indice du 
caractère désagréable des traitements de routine et élaboré un programme de 
diminution du désagrément manifesté lors des activités quotidiennes (Green 
et Reid, 1999). Cet indice a été testé sur 3  adultes avec PMD (associant 
déficience intellectuelle profonde, absence de marche, déficience motrice  : 
diplégie ou quadriplégie, épilepsie, absence de parole, absence d’autonomie 
pour les actes quotidiens tels l’habillage et l’alimentation). Ces 3 personnes 
manifestaient régulièrement un désagrément lors des séances quotidiennes de 
rééducation. La situation était jugée désagréable si la personne manifestait 
des grognements sans sourire, des grimaces, des pleurs, des cris. La situation 
était jugée agréable en cas de sourire, de rire, de grognement avec sourire. 
Les personnes sont filmées pendant leurs séances quotidiennes et les images 
sont analysées simultanément par 2 personnes indépendamment. La fiabilité 
de l’analyse était très bonne avec des réponses homogènes entre investiga-
teurs pour les manifestations de désagrément et d’agréable. Le programme 
proposé de diminution du désagrément et d’augmentation de l’agréable repose 
sur le repérage des indicateurs lors des situations de routine. Son application 
consiste à proposer avant le début des séances de rééducation l’activité repé-
rée comme étant la plus agréable ; les activités désagréables sont entrecoupées 
par de courtes séquences agréables sans modifier la durée totale des activités 
initiales. La fin de la séance est suivie par 10 minutes de l’activité agréable. 
Après 7  semaines de ce protocole, les personnes manifestaient beaucoup 
moins, ou plus du tout, de désagrément.
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historisées sur les conséquences de leurs troubles dysphagiques évoluant de 
longue date. Cette méthode paraît utile pour reconstruire avec une bonne 
fiabilité l’historique des problèmes de santé des personnes polyhandicapées et 
de leurs conséquences au long cours. Ce regard rétrospectif sur l’historique des 
troubles, des actions menées et l’évolution des symptômes après une longue 
période est pourvoyeur de sens pour les équipes et les proches, permettant de 
consolider l’intérêt des efforts fournis par ces mères (Crawford et Wilkinson, 
2018). Ce type d’approche phénoménologique trouve aussi son importance 
dans les situations critiques où la question de l’obstination déraisonnable peut 
se discuter (cf. infra).

Le questionnaire Qualin (Manificat et coll., 2000) est un outil dédié à l’ana-
lyse de la qualité de vie des nourrissons et jeunes enfants de moins de 3 ans. 
Par analogie, il a été utilisé dans les deux études suivantes portant sur le reten-
tissement de l’état de santé et de l’alimentation de jeunes en situation de 
polyhandicap plus âgés. Bien que le questionnaire Qualin ne soit pas validé 
pour cette population plus âgée, nous mentionnons ces études en raison de la 
rareté des travaux portant sur l’impact de l’état de santé sur la qualité de vie 
des personnes en situation de polyhandicap. La prévalence de la malnutrition 
et son impact sur la qualité de vie ont été évalués chez 72 enfants avec PIMD. 
La malnutrition est retrouvée chez près de 35 % des enfants. La qualité de 
vie était significativement bien plus mauvaise chez les enfants dénutris et 
chez ceux étant dans des situations inconfortables pendant la durée des repas 
(Holenweg-Gross et coll., 2014). Dans une autre étude, la qualité de vie de 
28 enfants polyhandicapés âgés de 1 à 18 ans a été évaluée par le même ques-
tionnaire Qualin. Dix-huit d’entre eux (64,3 %) étaient alimentés via une 
gastrostomie. Les auteurs concluent à la bonne tolérance de ce mode d’ali-
mentation par les familles et à une qualité de vie des jeunes patients porteurs 
de gastrostomie similaire à ceux qui n’en avaient pas (André et coll., 2007).

On peut constater qu’il n’y a que de très rares études qui évaluent l’impact 
sur la qualité de vie de l’état de santé et des différents traitements et inter-
ventions appliqués aux personnes polyhandicapées. L’évaluation de toutes les 
interventions médicales et chirurgicales est manquante pour valider les béné-
fices réels, tant médicaux que sur la qualité de vie à court et long termes, des 
différentes approches thérapeutiques pour les personnes polyhandicapées.

Impact de l’environnement

L’environnement sonore peut avoir un rôle sur le sentiment de sécurité et de 
confort du lieu dans lequel se trouve la personne avec PIMD. Les comportements 
de ces personnes ont été analysés montrant l’effet bénéfique d’un environnement 
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sonore sécurisant sur leur comportement et probablement aussi sur leur qua-
lité de vie. Les professionnels des institutions qui ne sont pas directement au 
contact des personnes avec PIMD n’ont pas clairement conscience de l’impact 
de la qualité sonore de l’environnement sur le confort et le comportement de 
ces personnes (van den Bosch et coll., 2016). L’environnement sonore a aussi 
un impact sur les capacités d’attention qui retentit sur la qualité de vie des 
personnes en situation de polyhandicap. Une étude a été menée pour comparer 
l’effet de sons naturels et de sons artificiels sur le comportement de 13 adultes 
ayant des comportements-problèmes (ex.  : agressivité, automutilation,  etc.). 
Une pièce dédiée a été aménagée avec un bon isolement acoustique et des dif-
fusions sonores diverses : forêt, plage, ville, musique et silence. L’ensemble des 
personnes a manifesté un comportement plus détendu que dans leur contexte 
habituel. Les personnes étaient globalement plus confortables avec les envi-
ronnements de bruits naturels (plage, forêt) qu’avec la musique ou le bruit de 
la ville. Le silence était aussi pourvoyeur d’un meilleur confort mais avec des 
manifestations d’ennui parfois (van den Bosch et coll., 2017). Les auteurs sou-
lignent aussi que le fait d’être dans un contexte dédié avec un intervenant qui 
se consacre entièrement à la personne peut aussi être à lui seul bénéfique.

Le moment de la nécessité du change des protections pour l’incontinence 
peut être difficile à reconnaître. Un outil de signal de la nécessité de change 
est en cours d’évaluation sur la différence de qualité de vie et sur le nombre de 
changes. Cette étude comporte également une évaluation de l’utilisation et 
du coût financier de cette nouvelle méthode ; cette dernière pourrait avoir un 
effet dans l’amélioration de la qualité de vie des personnes avec PIMD (van 
Cooten et coll., 2022).

Le manque d’accessibilité des transports en commun aux personnes en situa-
tion de handicap constitue une entrave majeure à leur possibilité de dépla-
cement et par voie de conséquence à leur qualité de vie. Les services de 
mobilité partagée comme le covoiturage ou la micromobilité sont analysés 
dans 21 pays d’Europe pour leurs disponibilité et accessibilité pour différents 
types de handicap. Il s’avère que les services ne sont pas adaptés à de nom-
breuses situations de handicap et notamment aux situations nécessitant des 
services polyvalents permettant des transports pour les petites distances, et 
avec des espaces suffisants pour les fauteuils roulants. De très grands progrès 
sont à faire tant sur la disponibilité de tels services que sur les véhicules adap-
tés à toute sorte de handicap (Goralzik et coll., 2022).

Concernant l’environnement familial, David Fernandez Fidalgo (Fernandez 
Fidalgo, 2022) souligne l’importance du processus d’attachement entre 
l’enfant ou l’adolescent en situation de polyhandicap et sa famille. Il analyse 
la  complexité des situations familiales et de la diversité de leurs « profils » 
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qui peuvent être flexibles, fusionnels, mais aussi parfois au contraire désen-
gagés, chaotiques. Il souligne aussi que l’attachement n’est pas toujours facile 
à maintenir et qu’il est parfois nécessaire de soutenir les parents qui peuvent 
ressentir un relâchement de l’attachement à leur enfant.

Un projet de formation continue inter-professionnelle européenne destinée à 
sensibiliser à la nécessité et la faisabilité de l’inclusion des enfants en situation 
de grande dépendance et de leurs familles est en cours. Ce projet est déve-
loppé dans le cadre du projet européen Enablin+. La complexité des besoins 
de ces enfants et des différentes approches nécessaires est soulignée. L’objectif 
est la formation interactive, une coopération entre professionnels et parents, 
et un partage des connaissances, mais aussi des valeurs et des croyances, 
des angoisses et des frayeurs, et des possibilités d’améliorer la qualité de vie 
des enfants qui vivent ces situations complexes (Lebeer et coll., 2022).

Comment la personne en situation de polyhandicap 
participe-t-elle à l’évaluation de sa propre qualité de vie ?

Les manifestations de joie ou de plaisir peuvent être des marqueurs de la qua-
lité de vie des personnes en situation de polyhandicap. Chez six personnes 
avec PIMD, Katja Petry et Bea Maes (Petry et Maes, 2006) ont étudié les 
manifestations de plaisir ou de déplaisir à partir des observations des parents et 
des soignants indépendamment. Les expressions de leur humeur se manifestent 
par des sons et des expressions faciales de plaisir ou de déplaisir identifiables.

Chez trois adultes avec PMD ou handicaps complexes, les investigateurs ont 
proposé une des activités préférées de la personne, combinée ou non avec 
une interaction sociale. Les manifestations de gaîté ou de joie étaient plus 
présentes quand, à l’activité de « routine », était ajoutée l’activité préfé-
rée. Les manifestations s’exprimaient davantage lorsque l’activité préférée 
s’accompagnait d’une interaction sociale (Davis et coll., 2004).

Dans une structure accueillant des personnes avec PIMD, Bossink et coll. (2017) 
ont évalué le bénéfice d’un programme d’exercices physiques aidé pendant une 
demi-heure 3 fois par semaine pendant 20 semaines consécutives chez 37 per-
sonnes, enfants et adultes, comparées à des témoins qui ne modifiaient pas leurs 
activités habituelles, essentiellement des activités sédentaires avec très peu de 
stimulations. Il n’a pas été observé de différence significative sur le plan fonc-
tionnel ni communicationnel, ni sur celui de la qualité de vie dans les deux 
groupes. Les activités physiques étaient bien tolérées et ont amélioré la satu
ration en oxygène des personnes du groupe actif (Bossink et coll., 2017).
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Ainsi, la qualité de vie de la personne en situation de polyhandicap comporte 
de nombreux aspects. Elle concerne non seulement la qualité de vie de la 
personne polyhandicapée elle-même mais aussi celle de ses proches (les frères 
et sœurs, les parents) et des soignants qui s’occupent d’elle.

Qualité de vie des aidants et des proches

Qualité de vie des parents

Le polyhandicap retentit aussi sur la qualité de vie des familles, tant par ce 
qu’il impose et modifie de la vie quotidienne que par la souffrance de voir son 
enfant (même s’il est devenu adulte) ne pas bénéficier de ce dont il aurait 
besoin au quotidien.

En 2004, une enquête menée auprès 148 familles concernait 20 items autour 
de la vie de l’enfant polyhandicapé, de sa famille et de leur environnement 
social. Cette enquête a mis en évidence trois groupes de demandes princi-
pales mentionnés par les familles  : avoir la possibilité de faire garder leur 
enfant polyhandicapé par quelqu’un de confiance et de disposer d’un peu de 
temps pour soi ; la demande de structure de loisirs adaptée à leur enfant en 
situation de polyhandicap et dans laquelle il pourrait être intégré ; la prise 
en compte du besoin des parents d’avoir un soutien moral, de disposer pour 
les soins à domicile de matériels et d’aides humaines adaptés à la situation de 
l’enfant (bain, toilette) au domicile et pour les accompagnements extérieurs 
de l’enfant (Collignon, 2004).

Une étude transversale a été réalisée auprès des parents des enfants et adultes 
polyhandicapés suivis dans le cadre de la cohorte nationale Eval-PLH (Rousseau 
et coll., 2019) au sujet de leur qualité de vie personnelle. Trois-cent-quatre-
vingt-quatorze parents (de 19 à 85 ans) de 295 personnes polyhandicapées ont 
répondu. Le questionnaire portait sur leur situation socio-démographique, leur 
état de santé, et leur situation psycho-comportementale (dont leur qualité de 
vie). S’ajoutait la description de l’état de santé de leur enfant polyhandicapé. Les 
deux tiers des parents ayant répondu vivaient avec l’autre parent de la personne 
polyhandicapée, 13 % s’occupaient aussi d’une autre personne handicapée, un 
tiers avaient eux-mêmes une maladie chronique. Pour les trois dimensions pour 
lesquelles des normes françaises sont disponibles (physique, psychologique et 
sociale), les participants décrivent un niveau de qualité de vie notablement plus 
bas que la moyenne de la population française de même âge et sexe. La dimen-
sion physique de la qualité de vie était impactée par les difficultés financières, 
l’absence de travail, la maladie chronique, une hospitalisation récente, l’anxiété 
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et l’absence de stratégies d’ajustement positives (absence de stratégie de résolu-
tion de problèmes). La dimension psychologique était minorée par le fait d’être 
la mère, d’avoir des difficultés financières, l’angoisse, l’absence d’aide et l’absence 
de stratégies d’ajustement positives (non utilisation du soutien social disponible, 
absence de stratégie de résolution de problèmes et non utilisation de stratégie de 
pensée positive). La dimension sociale était diminuée par la nécessité de s’occu-
per de leur enfant polyhandicapé plus de 7 nuits par mois, par le fait être atteint 
d’une maladie chronique, par le fait d’être anxieux et par l’absence de stratégies 
d’ajustement positives (non utilisation du soutien social disponible, absence de 
stratégie de résolution de problèmes). Le sexe de leur enfant polyhandicapé était 
aussi un facteur de moindre qualité de vie sociale si c’était un homme (plutôt 
qu’une femme). La dimension environnementale a aussi été questionnée bien 
qu’il n’y ait pas de norme française. Cette dimension était impactée par le fait 
d’avoir un faible niveau d’étude, des difficultés financières, de s’occuper de la 
personne polyhandicapée plus de 7 nuits par mois, une maladie chronique et 
des troubles anxieux ou de l’humeur et par l’absence de stratégies d’ajustement 
positives (absence de stratégie de résolution de problèmes). Certains facteurs 
n’avaient pas d’impact sur la qualité de vie des parents, notamment : l’âge du 
parent, le fait d’être en couple ou non, les relations avec l’autre parent, avoir 
d’autres enfants, l’âge de l’enfant polyhandicapé, son rang dans la fratrie, la sévé-
rité ou la stabilité de son état de santé, ou son besoin du matériel médical. Le 
maintien du lien entre le parent et son enfant polyhandicapé est un facteur de 
meilleure qualité de vie. De plus, lorsque les parents indiquent qu’ils sont plutôt 
satisfaits de l’information médicale (56 %), de la prise en charge globale (64 %), 
de la qualité des soins (68 %), et des aides aux familles (55 %), leur évaluation 
met en évidence une qualité de vie améliorée.

Lahaije et coll. ont étudié le bien-être des familles qu’ils estiment impor-
tant non seulement pour les familles mais aussi pour le bien-être de l’enfant 
polyhandicapé (Lahaije et coll., 2023). Quatre-vingt-deux membres de 
44 familles ont participé et renseigné l’échelle « Beach Center Family Quality 
of Life ». Il s’agit d’un questionnaire comportant 5 domaines  : interactions 
familiales, parentalité, bien-être émotionnel, bien-être matériel, aides liées 
au handicap. Cette échelle n’avait été utilisée jusqu’à présent que pour des 
déficiences intellectuelles diverses mais jamais spécifiquement pour le PIMD. 
Au terme de cette étude préliminaire, les auteurs indiquent que les familles 
semblent avoir une évaluation de leur qualité de vie familiale comparable à 
celle des familles interrogées précédemment dans d’autres études, mais avec 
un moindre niveau pour le bien-être émotionnel. Les enfants ont un meilleur 
degré de bien-être que les parents, et l’évaluation du bien-être décroît avec 
l’âge. Une attention particulière doit donc être portée au bien-être émotion-
nel qui nécessite d’être mieux pris en compte.
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À l’occasion d’une étude portant sur 796  familles d’adultes avec handicap 
à Taïwan, la qualité de vie des parents de 76 personnes avec PIMD a été 
analysée. Il en ressort que l’état de santé, les aides sociales et la qualité de 
vie (dans le domaine physique) de ces derniers sont plus mauvais que pour 
les parents d’adultes avec un handicap moins sévère. Les facteurs associés 
de façon significative sont le niveau d’éducation, le statut professionnel, 
les données familiales et l’environnement social. Les auteurs concluent à la 
nécessité d’améliorer les aides sociales pour les familles défavorisées (Chou 
et coll., 2011).

Trois études présentées ci-dessous se penchent sur la qualité de vie des mères 
dont les enfants sont polyhandicapés ou en situation d’une sévérité proche du 
polyhandicap.

Afin d’étudier la qualité de vie et le poids des soins chez les proches d’enfants 
avec handicap, une étude portant sur 100 enfants handicapés et leurs proches 
aidants a été menée en milieu rural dans l’État de Karnataka au sud-ouest de 
l’Inde. L’échelle d’entretien comportait des données socio-démographiques, 
de qualité de vie (instrument WHOQoL-BREF : World Health Organization 
Quality of Life-BREF), de lourdeur pour les aidants (échelle Zarit Burden 
Scale) et de sévérité du handicap de l’enfant (instrument WHODAS : (World 
Health Organisation Disability Assessment Schedule) dont 38 % avaient des 
handicaps multiples et dont les deux tiers étaient des garçons. Les proches 
aidants étaient pour 87 % des femmes, dont la mère dans 82 % des cas. Dans 
l’ensemble, la qualité de vie était basse et liée au type de handicap (Arasu et 
Shanbhag, 2021).

Une étude canadienne a évalué le parcours parental des mères de jeunes 
adultes avec handicaps multiples vivant en milieu urbain (Magill-Evans et 
coll., 2011). Il s’agissait de 21 mères de 22  jeunes adultes (dont une paire 
de jumeaux). Douze mères exerçaient un emploi dont 9 d’entre-elles à plein 
temps. Les deux tiers des personnes en situation de handicap avaient un 
niveau GMFCS V et quatre autres un niveau GMFCS IV ; dix avaient un 
déficit intellectuel sévère. Le passage à l’âge adulte de leur enfant prive la 
majorité de ces mères d’un revenu suffisant, notamment en prévision de leur 
future retraite, du fait de la limitation de leur activité professionnelle durant 
les nombreuses années où elles s’occupent de leur enfant devenu adulte.

Sedláčková et coll. (2023) ont mené des entretiens portant sur l’expérience 
de vie de 8 mères d’enfant avec PIMD (Sedláčková et coll., 2023). Les prin-
cipaux thèmes qui émergent de ces échanges portent sur le retentissement 
sur leur vie privée avec une perte de liberté, leur mode de vie, leur carrière 
et leurs loisirs. La séparation d’avec le conjoint et l’éloignement des amis 
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sont souvent attribués aux contraintes d’avoir à s’occuper de leur enfant avec 
PIMD. La surcharge de travail liée aux soins nécessaires pour leur enfant 
alliée à la disparition de toute disponibilité pour leur entourage, ont pour 
conséquence un isolement ; le poids des contraintes et de leurs conséquences 
sur la vie privée est cependant ressenti de façon différente d’une situation à 
l’autre. Les angoisses et les inquiétudes pour l’avenir de leur enfant et d’elles-
mêmes sont soulignées ainsi que les enjeux professionnels qui sont présents 
quel que soit le métier exercé. L’évolution des valeurs du mode de vie et une 
adaptation à leur condition de vie imposée ont aussi quelques aspects posi-
tifs tels qu’une solidarité et une entraide entre femmes se trouvant dans des 
situations similaires. Voir leur enfant atteint de PIMD surmonter des épreuves 
de santé ou acquérir de nouvelles compétences, même très modestes, est un 
véritable plaisir. Enfin, elles sont aussi fières d’avoir acquis le savoir-faire qui 
leur permet de s’occuper de leur enfant mieux que personne.

Qualité de vie des fratries

Une évaluation de la qualité de vie des frères et sœurs d’enfant avec PIMD a 
été réalisée aux Pays-Bas en 2016 chez 18 enfants âgés de 6 à 13 ans (Luijkx 
et coll., 2016). Cette étude a été menée selon la méthode « Photo Elicitaiton 
Interview » (PEI) décrite par Douglas Harper (Harper, 2002) puis par Barbara 
Mandleco (Mandleco, 2013)  : cette méthode repose sur des photographies 
prises par l’enfant lui-même, ce qui permet que ce soit l’enfant qui décide de 
ce dont il va parler, diminuant ainsi l’influence de l’investigateur (Pyle, 2013). 
Les sujets abordés concernaient les activités conjointes avec l’enfant atteint 
de PIMD, la compréhension mutuelle, le temps personnel, l’acceptation, la 
tolérance, la confiance, le bien-être, le partage de ses expériences, le soutien 
social, les enjeux du monde extérieur. Ces enfants décrivent des expériences 
positives mais aussi négatives, indiquant que vivre avec un frère ou une sœur 
atteint de PIMD impacte leur vie de façons multiples et diverses. Les activités 
conjointes sont le plus souvent mentionnées. Les occasions de partager des 
activités communes avec le frère ou la sœur avec PIMD et les moments de 
temps personnel sont essentiels pour la qualité de vie des frères et sœurs.

Au Japon, la qualité de vie de 789 frères et sœurs (âgés de 6 à 18 ans ; moyenne 
12 ans±3 ans) d’un enfant en situation de SMID, a été évaluée par leurs 
réponses à un questionnaire portant sur leur situation personnelle et un autre 
sur leurs relations avec leur frère ou sœur atteint de SMID (Wakimizu et coll., 
2020). L’évaluation de leur qualité de vie avec le questionnaire relatif à leur 
situation personnelle (questionnaire « Kinder Lebensqualität Fragebonen ») 
révélait un score de près de 70, supérieur à la moyenne des enfants du même 
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âge dans la population générale. Les auteurs précisent que cette particula-
rité avait déjà été retrouvée dans une étude portant sur la qualité de vie des 
fratries d’enfants ayant une autre pathologie chronique diagnostiquée dans 
la période néonatale : la mucoviscidose. Les éléments augmentant la qualité 
de vie étaient la proximité avec le frère ou la sœur atteint de SMID, le jeune 
âge, la lourdeur moindre de s’occuper de l’enfant avec SMID pour le parent 
s’occupant principalement de lui, le fait d’être puîné, une meilleure aisance 
familiale, et le fait d’être une sœur.

Qualité de vie des professionnels

L’impact de divers déterminants potentiels sur la qualité de vie des soignants 
(professionnels) de personnes polyhandicapées a été questionné en 2017 par 
Rousseau et coll. (2017). Les 238 soignants de personnes polyhandicapées, 
âgés de 21 à 62 ans, étaient majoritairement des femmes (79 %). Huit pour 
cent des soignants vivent avec une personne en situation de handicap et 21 % 
ont une maladie chronique. Les scores portant sur les dimensions physique et 
sociale étaient nettement plus bas pour les soignants que pour la population 
de référence, mais les scores relatifs au domaine psychologique étaient signifi-
cativement plus élevés pour les soignants que pour la population de référence. 
L’âge est un facteur négatif pour les domaines physique et psychologique de 
la qualité de vie ; vivre en couple améliore les domaines social et environne-
mental. Le travail à temps partiel diminue la qualité de vie globale. Ni le sexe, 
ni le fait d’avoir des enfants, ni le niveau d’éducation ni la profession n’in-
fluent sur la qualité de vie des soignants. Il en est de même pour l’expérience 
du polyhandicap, les modalités de travail ou la lourdeur du polyhandicap. 
À l’inverse, les stratégies d’ajustement comme la pensée positive ont un effet 
positif sur la qualité de vie. Le fait d’expérimenter un burn-out sévère diminue 
tous les domaines de qualité de vie.

Intrication des qualités de vie des parents, de leur enfant 
polyhandicapé et de la famille

Le retentissement des hospitalisations de l’enfant avec PMD sur la qualité de 
vie des parents a été analysé chez 117 parents (98 mères et 19 pères) (Seliner 
et coll., 2016). Les parents manifestent un stress émotionnel avec nervosité, 
fatigue, voire des symptômes de dépression. S’ajoute un malaise quant à leur 
rôle vis-à-vis de l’équipe soignante. Ils évaluent comme satisfaisant le bien-
être de leur enfant, ce qu’ils indiquent comme étant leur principal objectif ; 
mais cela s’accompagne d’une lourdeur d’attention et d’une diminution de 
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leur bien-être. L’occasion d’avoir un moment de liberté est ainsi exception-
nelle. Les auteurs notent que le bien-être des parents est corrélé à l’importance 
de la lourdeur des soins et au bien-être de leur enfant. Les auteurs insistent 
sur la nécessité d’avoir une stratégie permettant de partager avec les parents 
la façon dont sont pris en compte l’état de santé de leur enfant et les soins 
prodigués. Lors des hospitalisations, les parents doivent être soutenus, et leur 
connaissance unique de leur enfant doit être considérée

Du fait de l’allongement de l’espérance de vie des personnes en situation de 
polyhandicap, leurs parents s’inquiètent de ce qui pourrait advenir si leur 
enfant leur survivait. Kruithof et coll. (2022a) ont mené aux Pays-Bas des 
entretiens avec 27  parents de 25  enfants avec PIMD âgés de 15 à 50 ans 
(âge moyen : 26 ans). Quatorze d’entre eux vivaient au domicile des parents, 
onze dans une structure de soins résidentielle. Huit parents se sont déclarés 
chrétiens, les autres comme non croyants. Les entretiens débutaient par la 
question de ce qu’ils pensaient à propos de l’avancée en âge de leur enfant. 
La plupart déclarent en être soucieux voire effrayés de ce qui pourrait advenir 
de leur enfant. Ils souhaiteraient que leur enfant décède avant eux ; mais aussi, 
ils affirment qu’ils ne veulent pas perdre leur enfant. Cependant, quelques 
parents se disent confiants envers les structures résidentielles pour continuer 
à s’occuper correctement de leur enfant après leur décès. Trois aspects sont 
mis en avant : l’expertise nécessaire, la protection et la défense de leur enfant, 
l’attention qui lui sera portée (Kruithof et coll., 2022a).

Les parents vieillissants redoutent que leur enfant avec PIMD leur survive 
car l’expérience et la proximité sont la base de l’expertise nécessaire à leur 
enfant avec PIMD (Kruithof et coll., 2022a). L’inquiétude est aussi liée à une 
diminution de l’expertise spécifique envers chaque enfant consécutive aux 
organisations actuelles du travail. Certains parents mentionnent l’espoir que 
leurs enfants non handicapés acquièrent l’expertise nécessaire. La protection 
et la défense de leur frère ou sœur avec PIMD devraient permettre à ces der-
niers d’avoir accès aux meilleurs soins et aux meilleurs traitements. Enfin, 
les parents craignent que leur enfant avec PIMD reçoive moins d’attention 
et que cela entraîne une diminution de leur qualité de vie. Ils espèrent que 
leurs autres enfants rendront plus souvent visite à leur enfant avec PIMD, 
mais certains doutent que ce scenario soit le plus plausible. Certains parents 
se perçoivent comme inséparables et irremplaçables du fait de l’importance 
du rôle qu’ils ont rempli envers leur enfant avec PIMD. Ils expriment alors un 
sentiment de désespoir et certains disent que si leur enfant leur survivait, son 
état se dégraderait de façon majeure et que de ce fait ils voudraient qu’il dis-
paraisse avec eux. Une mère ajoute que donner une substance mortelle à son 
fils pour qu’il ne lui survive pas serait un ultime acte d’amour ce qui révèle la 
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détresse majeure des parents face à la condition de leur enfant polyhandicapé 
après leur mort.

La qualité de vie des personnes en situation de polyhandicap, celle de leurs 
proches et celle des soignants, interagissent de façon réciproque et sont de ce 
fait toutes à prendre en compte.

Qualité de vie et situations médicales critiques  
de fin de vie81

La majorité des travaux portant sur les accompagnements de fin de vie pour 
les personnes en situation de polyhandicap est menée par des équipes néer-
landaises, en lien avec les avancées récentes sur la législation sur la fin de vie 
aux Pays-Bas.

Kruithof et coll. (2022b) ont interrogé 27 parents de personnes avec PIMD 
âgées de 15 ans et plus afin de recueillir leur opinion sur les décisions de vie ou 
de mort lors de l’avancée en âge de leur enfant (Kruithof et coll., 2022b). Leur 
avis sur la qualité de vie actuelle et passée de leur enfant est revendiqué comme 
devant être pris en compte pour toutes les décisions médicales le concernant ; 
notamment lors des décisions de débuter, poursuivre ou diminuer, ou d’inter-
rompre les traitements qui potentiellement prolongent la vie de leur enfant, 
vivant à domicile (n = 14) ou en structure résidentielle (n = 11). Il s’agit de 
parents vivant aux Pays-Bas, d’origine néerlandaise. Ces parents estiment que 
les décisions médicales de vie et de mort doivent être prises en fonction de leur 
estimation parentale de la qualité de vie de leur enfant, car ils sont les plus à 
même de l’évaluer avec justesse. Ils s’estiment aussi les plus à même d’évaluer 
leur qualité de vie actuelle et future après une réanimation ; concernant le 
document de non-réanimation de leur enfant, nombre d’entre eux l’ont signé, 
mais certains précisent que leur enfant devrait pouvoir être réanimé en cas de 
situation aiguë et que le médecin de la famille devrait toujours être le premier 
contacté. Quelques parents disent ne pas avoir voulu signer le document de 
non-réanimation car ils veulent pouvoir décider au moment où la question 
se pose en fonction de la situation critique. Parallèlement, plusieurs parents 
disent ne pas comprendre l’interdiction faite par la loi sur la mort assistée 
par un médecin d’être appliquée pour les personnes en situation de handicap 
intellectuel et donc à leurs enfants, alors qu’il est possible d’interrompre la 
nutrition et l’hydratation non naturelles. De nombreux parents demandent à 
ce que la situation particulière et spécifique de leur enfant avec PIMD, même 

81.  Voir également le chapitre « Enjeux des soins autour de la fin de vie ».
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si elle n’est pas connue ni comprise par le grand public, le soit par le corps 
médical. Les auteurs insistent sur le fait que les considérations portées par les 
parents des personnes avec PIMD méritent d’être entendues et discutées.

Zaal-Schuller et coll. (2016a) ont recensé 9 travaux portant sur le mode d’im-
plication que des parents ont pu avoir pour les décisions de fin de vie pour leur 
enfant de moins de 18 ans ayant un trouble sévère de développement (Zaal-
Schuller et coll., 2016a). Les réponses s’étendaient de la prise de décision du 
ou des parents seuls à l’absence totale de part prise à la décision. La plupart des 
parents disent souhaiter pouvoir participer à la prise de décision, qu’elle soit 
partagée avec les professionnels (médecins traitants, médecins spécialistes, 
équipes soignantes), quel que soit le type de handicap et de ses comorbidités. 
Ils mettent en avant leur rôle propre de recherche du meilleur intérêt pour 
leur enfant afin d’aboutir à la meilleure décision possible. Une prise de déci-
sion commune partagée entre les parents et les équipes médicales est souhai-
tée. Pour ces parents, les principaux critères à évaluer sont l’importance de la 
souffrance de leur enfant, sa qualité de vie, la volonté de décider ce qui est le 
meilleur pour leur enfant et de toujours pouvoir défendre le meilleur intérêt 
de leur enfant.

Parallèlement, les mêmes auteurs (Zaal-Schuller et coll., 2016b) ont mené 
une étude sur le ressenti des parents et des médecins à propos du processus 
de décision de fin de vie pour des enfants avec PIMD. Dix-sept parents de 
14 enfants ont été interrogés sur le déroulement de la prise de décision de fin 
de vie de leur enfant ; onze des médecins impliqués dans ces décisions ont pu 
être interrogés. Il ressort que tant les familles que les médecins ont rencontré 
des désaccords dans l’indication d’une décision de fin de vie ; ces désaccords 
ont été bénéfiques, aussi bien d’après les parents que d’après les médecins, car 
ils ont permis de discuter de leur vision respective de l’intérêt de l’enfant et 
d’aboutir à un compromis différent des perspectives initiales et notamment 
de trouver des solutions alternatives à celles envisagées initialement et plus 
adaptées à la situation particulière. Dans cette étude, 2 enfants sur les 14 sont 
décédés à la suite de la décision de fin de vie. Il n’est fourni aucune informa-
tion concernant les raisons du maintien en vie des 12 enfants non décédés : 
rejet de la décision de fin de vie, amélioration de l’état clinique, situation 
aiguë ayant permis de passer un cap, etc. ?

À partir de la même cohorte de patients, parents et médecins, la même 
équipe (Zaal-Schuller et coll., 2018a) analyse les critères de qualité de vie 
des enfants avec PIMD qui influent sur la décision de fin de vie aux Pays-
Bas. Les principaux éléments de qualité de vie sont, tant pour les parents 
que pour leur médecin, la possibilité d’avoir du plaisir, l’absence de problème 
physique (essentiellement la douleur et l’épilepsie) et le confort. Les maladies 
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infectieuses sont davantage mentionnées par les parents, la dépendance aux 
machines par les médecins. D’autres problèmes sont aussi mentionnés  : la 
nutrition artificielle, l’automutilation, la constipation, la dyspnée, les vomis-
sements, le reflux gastro-oesophagien, les troubles du sommeil, le retentis-
sement sur la croissance de la malnutrition, et les mouvements anormaux 
permanents. D’autres critères n’ont pas la même valeur pour les parents et les 
soignants : pour les parents, l’état de conscience de base et la conscience des 
handicaps et des limitations sont importants alors que les médecins attachent 
plus d’importance aux possibilités de développement cognitif et à la capa-
cité d’avoir des interactions avec autrui. Dans ces situations de désaccord sur 
l’évaluation de la qualité de vie par les soignants et eux-mêmes, les parents 
disent que si cela survenait pour leur enfant ils reconsidéreraient que la mort 
serait préférable que cette vie. Toutefois, les parents pointent le fait que lors 
des situations d’urgence de décompensation aiguë de leur condition physique, 
la personne avec PIMD est dans une situation où sa qualité de vie est particu-
lièrement mauvaise. Ils redoutent que dans ces situations d’urgence les méde-
cins limitent les traitements de soutien vital en se basant sur leur évaluation 
de la qualité de vie actuelle sans connaître la qualité de vie habituelle de la 
personne avec PIMD. Certains disent apporter des photos et des vidéos de 
leur enfant avec PIMD, prises lorsqu’il est dans un état stable, pour montrer 
aux équipes d’urgence qu’il a des capacités de communication et des manifes-
tations de plaisir lorsqu’il est dans son état habituel.

L’implication des infirmières dans les discussions portant sur la fin de vie des 
enfants avec PIMD a aussi été étudiée par ces chercheurs (Zaal-Schuller et 
coll., 2018b). Treize infirmières ont participé à la décision de fin de vie de 
12 enfants. Elles indiquent qu’elles ont pris l’initiative d’aborder la question 
de la détérioration des conditions physiques de l’enfant avec les parents anté-
rieurement à la discussion portant sur la fin de vie. Elles précisent qu’elles 
accompagnent le médecin en donnant des informations factuelles sur l’enfant, 
par exemple son transit et son inconfort. Elles apportent aussi un confort 
émotionnel aux parents lors de ces échanges. Près de la moitié d’entre-elles 
conçoivent leur rôle comme neutre dans la décision car elles pensent que 
leur point de vue sur la décision de fin de vie n’est pas pertinent ; elles esti-
ment avoir un rôle de médiation entre les parents et les médecins. Certaines, 
à l’inverse, estiment qu’elles ont simplement soutenu les points de vue des 
parents ; une infirmière d’un foyer revendique l’importance de donner son 
opinion personnelle et de pouvoir donner des conseils aux parents.

Les publications provenant des Pays-Bas sont, bien entendu, en rapport avec 
la législation récente dans ce pays portant sur la décision de fin de vie des 
personnes ne pouvant pas s’exprimer par elles-mêmes et dont la qualité de vie 
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est estimée très mauvaise. En France, la législation sur la fin de vie est centrée 
sur la notion d’obstination déraisonnable dans ce contexte ; l’application de 
cette législation (lois dites « loi Leonetti », 200582 ; et « loi Claeys-Leonetti », 
201683) n’est pas encore totalement généralisée à tous les services pour certains 
aspects tels que la participation d’un observateur extérieur (Saint Blanquat et 
Viallard, 2018). L’évaluation de la qualité de vie lorsque la question posée 
est le maintien en vie ou l’arrêt des traitements d’un enfant polyhandicapé 
en phase aiguë de détresse vitale, que ce soit en réanimation ou dans un ser-
vice référent pour ces enfants polyhandicapés, reste extrêmement complexe. 
La décision qui en découle est une décision pour autrui qui nécessite la par-
ticipation conjointe des équipes spécialisées (réanimation, urgences), des 
soignants proches et des parents qui connaissent le mieux le parcours de la 
personne polyhandicapée (Billette de Villemeur, 2017).

Évaluation prédictive de la probabilité de polyhandicap 
et de la qualité de vie future84

Deux principales situations amènent à évaluer non pas la qualité de vie de la 
personne mais à faire une évaluation prédictive de sa qualité de vie future : ce 
sont les situations de réanimation et de diagnostic prénatal.

Situation de réanimation

Lorsqu’un nouveau-né naît sans pouvoir acquérir une autonomie respiratoire, 
le pronostic vital est en jeu dans les toutes premières minutes de vie justifiant 
une réanimation immédiate. Si celle-ci doit se prolonger du fait de l’incapa-
cité du nouveau-né à s’adapter à la vie extra-utérine et à respirer par lui-même, 
le risque de polyhandicap secondaire amène à explorer les raisons de son état 
actuel et les marqueurs (biologique, électro-encéphalographique et imagerie) 
prévisionnels d’un possible ou probable polyhandicap ultérieur. Dans ce cas, 
selon l’incertitude du pronostic neurologique ultérieur, la question de la légi-
timité de poursuivre la réanimation impose la tenue d’une collégialité afin de 
déterminer si la situation médicale actuelle de l’enfant relève ou non d’une 
obstination déraisonnable (Moriette, 2019). Les décisions de poursuivre la 
réanimation ou de limiter les traitements se prennent après avoir recueilli 

82.  Loi n° 2005-370 du 22 avril 2005 relative aux droits des malades et à la fin de vie. JORF n° 95 
du 23 avril 2005.
83.  Loi n° 2016-87 du 2 février 2016 créant de nouveaux droits en faveur des malades et des 
personnes en fin de vie. Légifrance (legifrance.gouv.fr).
84.  Voir également le chapitre « Diagnostic prénatal ».
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l’avis des parents. Les conclusions de la collégialité leur seront ensuite trans-
mises. Cette procédure imposée par la « Loi Claeys-Leonetti » (2016) sup-
pose, de fait, la « suspension » de l’autorité parentale puisque ce ne sont pas 
les parents qui prennent cette décision majeure pour leur enfant (Billette de 
Villemeur, 2017 ; Moriette, 2019).

Situation de diagnostic prénatal

La question du pronostic de polyhandicap se pose aussi pendant la grossesse 
quand, par exemple, une anomalie cérébrale est dépistée à l’occasion d’une 
échographie de suivi de la grossesse, souvent au deuxième trimestre, mais 
aussi parfois au troisième trimestre de la grossesse. Dans ces situations de 
découverte fortuite d’une anomalie, la grossesse heureuse bascule en un ins-
tant dans un cauchemar d’angoisse et de détresse pour les parents. Ici, c’est la 
mère qui décide de poursuivre ou d’interrompre sa grossesse, si le risque 
de polyhandicap est validé par le Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic 
PréNatal (CPDPN), et ce quel que soit le terme de la grossesse (loi dite « loi 
Veil », 197585). Cette décision portée par la mère est terriblement difficile 
et les parents demandent souvent l’avis du neuropédiatre sur ce que pourrait 
être la bonne décision. La réponse n’existe pas, ou plus précisément appar-
tient au couple, et en dernier ressort à la seule future mère. Cependant, le 
médecin peut accompagner les parents dans les méandres d’une réflexion. 
La décision qui s’impose à eux peut être appréhendée comme « un acte de 
parentalité » ; le bon choix pouvant être « celui qu’on ne regrettera pas dans 
dix, quinze, vingt ans » (Blondel et Delzescaux, 2018), parce que toutes les 
informations disponibles auront été prises en compte et toutes les hypothèses 
auront été évaluées. Certaines mères, par exemple, souhaitent donner le plus 
de temps de vie-bonne à leur enfant et demandent que l’interruption médi-
cale soit réalisée à la toute fin de leur grossesse (Billette de Villemeur et 
Moutard, 2012).

L’autre situation concerne les parents qui ont un enfant polyhandicapé 
dont le diagnostic étiologique est connu et qui ne souhaitent pas pour-
suivre une nouvelle grossesse si le fœtus est porteur de la même maladie 
(Billette de Villemeur, 2017). Dans ce contexte, le diagnostic prénatal de 
la maladie causale peut souvent être réalisé (maladie génétique transmise 
par les parents porteurs) afin de pouvoir poursuivre la grossesse si le fœtus 
n’est pas atteint, ou à l’inverse de l’interrompre s’il est porteur des mêmes 
anomalies génétiques.

85.  Loi n° 75-17 du 17 janvier 1975 relative à l’interruption volontaire de la grossesse. Légifrance 
(legifrance.gouv.fr).
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mais aussi de ses compétences et déficiences permet aux familles d’envisager 
et de choisir le mode de vie qui leur semble le plus approprié à leur enfant, et 
de préparer le moment où ils ne seront plus à même de veiller sur elle ou lui, 
et de la ou le protéger contre les dégradations possibles de leur qualité de vie.

La qualité de vie est aussi un guide important dans la conduite des traitements 
invasifs ou s’avérant agressifs qui sont administrés aux personnes en situation 
de polyhandicap. C’est bien leur qualité de vie qui doit être priorisée plutôt 
que la correction de leurs handicaps.

Enfin, dans certaines situations critiques (pendant la grossesse, lors d’une réa-
nimation néonatale, lors d’une défaillance viscérale aiguë chez l’enfant plus 
grand ou l’adulte), la qualité de vie prévisible est un critère de choix théra-
peutique ou à l’inverse de limitation des traitements lorsque l’arrêt de vie peut 
paraître préférable à la poursuite des traitements agressifs qui ne permettront 
pas une amélioration suffisante pour obtenir ou maintenir une qualité de vie 
acceptable.
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21
Communication

Les déficiences cognitives et motrices des personnes avec un polyhandi-
cap induisent un handicap de communication important qui entrave leur 
participation aux interactions de leur quotidien. Ces déficiences impliquent 
un ajustement de leurs partenaires de communication, un aménagement du 
contexte et justifient la mise en place de moyens facilitant la participation 
des personnes à ces interactions. Les caractéristiques de la communication des 
personnes avec polyhandicap, classiquement définie comme non symbolique 
avec des comportements idiosyncrasiques, induisent des difficultés pour les 
partenaires de communication qui se trouvent en situation de handicap par-
tagé. La communication étant comprise comme un processus interactionnel 
durant lequel les personnes construisent du sens au fil de leurs interactions, 
alors qu’elles sont impliquées dans des activités, les partenaires de communica-
tion doivent gérer à la fois le déroulement de l’activité comme le déroulement 
de l’interaction. Dans le cas du polyhandicap, le déroulement de l’interaction 
repose principalement sur les partenaires de communication. La communica-
tion étant un droit affirmé entre autres dans la Convention relative aux droits 
des personnes handicapées (CDPH) (Nations unies, 2006), cet ajustement 
des partenaires de communication et le déploiement de moyens dans le quo-
tidien de la personne constituent des enjeux importants.

Caractéristiques de la communication

Les niveaux de déficiences des personnes en situation de polyhandicap et 
les caractéristiques de leur communication sont hétérogènes. Les causes 
du polyhandicap peuvent également varier. Ainsi, des syndromes comme 
le syndrome de Rett (Sigafoos et coll., 2009 ; Wandin et coll., 2015) ou le 
syndrome d’Angelman (Calculator, 2015) peuvent induire un polyhandi-
cap mais être associés à des pronostics et des capacités spécifiques et impli-
quer des interventions avec des objectifs individuels inattendus dans le 
polyhandicap, comme l’entrée dans le langage écrit (Fabio et coll., 2013). 
Les accompagnements proposés doivent donc être adaptés et individuali-
sés. Ils doivent s’appuyer sur une observation fine de la personne et une 
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présupposition de ses potentialités d’évolution avec des approches et des 
moyens adaptés.

De manière générale, le niveau important de dépendance des personnes 
en situation de polyhandicap pour des aspects élémentaires de l’existence, 
leur vulnérabilité physique et médicale, les états variables de vigilance (van 
Delden et coll., 2020) influent nécessairement sur leur communication et le 
développement de celle-ci. La difficulté à agir sur le monde et la déficience 
intellectuelle limitent le développement de la conscience de soi (Dind et 
Petitpierre, 2022). Cette combinaison particulière de troubles pourrait 
induire un développement qui ne respecterait pas complètement la trajectoire 
développementale typique (Maes et coll., 2021). La qualité de l’aménage-
ment du contexte, la mise en place de moyens auxiliaires et la formation des 
partenaires de communication influencent la communication de la personne 
avec un polyhandicap et son développement.

Parmi la population en situation de polyhandicap, des profils différents 
peuvent être distingués. Saulus (Saulus, 2017) identifie ainsi 3 profils psycho
pédagogiques qui offrent une grille de lecture permettant d’identifier des axes 
d’intervention. Ces profils ne constituent aucunement des stades de dévelop-
pement ou des catégories figées et cloisonnées (Saulus, 2017). Dans le premier 
profil, les comportements sont des réponses directes aux stimulations externes 
ou à des états internes. Ils se limitent à des épisodes d’hyperextension du 
corps qui contrastent avec des épisodes d’hypotonie. Dans le second profil, 
les comportements sont davantage identifiables. Leur intentionnalité est plus 
claire et ils sont davantage orientés vers l’environnement proche, auquel la 
personne porte davantage d’attention. La personne peut montrer du plaisir à 
la présence d’autrui et interpeller. Dans le troisième profil, des épisodes d’at-
tention conjointe peuvent survenir. Les échanges avec autrui sont plus abou-
tis, avec des regards, des contacts physiques et des gestes adressés à l’autre. 
Dans ce profil, la réalisation de choix est observée et les prémices de capacités 
symboliques se mettent en place. La personne explore davantage l’environne-
ment et réalise des apprentissages comme les liens de cause à effet.

Quel que soit le profil de la personne et comme pour toute personne présentant 
un handicap de communication, un ajustement de la manière de communi-
quer des partenaires de communication de la personne, professionnels comme 
familles, est nécessaire. Le contexte doit être aménagé et des moyens auxi-
liaires adaptés et recommandés dans la littérature, comme des contacteurs, 
doivent être mis en place afin de rendre accessible la participation sociale 
active des personnes, en ligne avec les engagements de la CDPH (Nations 
unies, 2006) et le modèle de participation de Beukelman et Light (2020) 
(voir chapitre « Participation et participation sociale »).
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Les partenaires de communication doivent identifier les manières parfois 
idiosyncrasiques, c’est-à-dire utilisées uniquement par la personne, de 
communiquer (Bunning, 2009), proposer des opportunités de communica-
tion et répondre de manière adaptée aux tentatives de communication de la 
personne en situation de polyhandicap. Ils doivent utiliser des modalités de 
communication accessibles, et adapter la temporalité de leur échange à celle 
de la personne en situation de polyhandicap.

Le contexte doit être aménagé pour éviter les stimulations parasites. Le posi-
tionnement de la personne doit favoriser son attention et son action sur 
l’environnement.

Les moyens permettant une participation sociale active de la personne, 
comme des contacteurs, doivent être associés à des méthodes d’implémenta-
tion, à une démarche d’évaluation dans les contextes sociaux de la personne 
et supposent une formation des partenaires de communication, professionnels 
comme des familles.

Comme les moyens auxiliaires déployés pour limiter le handicap moteur, les 
moyens auxiliaires déployés dans le cadre du handicap de communication, 
doivent être déployés dans le contexte social de la personne.

Réaliser une revue de la littérature à propos de la communication des 
personnes en situation de polyhandicap pose la difficulté relative à la diver-
sité des terminologies présentes dans la littérature internationale. Dans la 
littérature anglophone, la distinction entre déficiences profondes et sévères 
est parfois remise en question car difficile à établir cliniquement. Il est ainsi 
possible de rencontrer les termes PIMD (Profound Intellectual and Multiple 
Disabilities) et S/PIMD (Severe to Profound Intellectual and Multiple Disabilities) 
(Rensfeld Flink et coll., 2022). Au Royaume-Uni, les PMLD (Profound 
and Multiple Learning Disabilities) chez l’enfant (Goldbart et coll., 2014) et 
les PMD (Profound and Multiple Disabilities) chez l’adulte (Lancioni et coll., 
2002, 2003 et 2010 ; Nind et Strnadová, 2020) incluent en partie des per-
sonnes qui correspondent aux critères définitoires du polyhandicap. La termi-
nologie PMD est également utilisée chez l’enfant (Lancioni et coll., 2007a ; 
Roche et coll., 2015). D’autres auteurs précisent la nature intellectuelle des 
PMD, Profound and Multiple Intellectual Disabilities (PMID) (Hutchinson et 
Bodicoat, 2015), ou se contentent de parler de handicap profond, Profound 
Disabilities (Cannella et coll., 2005). D’autres termes renvoient à des com-
binaisons de déficiences motrices et intellectuelles sans se restreindre à des 
niveaux de déficience sévères à profonds (Ricci et coll., 2017 ; Lancioni et 
coll., 2020a et 2022c). Des terminologies réfèrent à une combinaison mais qui 
peut être une déficience intellectuelle profonde, Profound Mental Retardation, 
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des  mouvements du corps. L’intentionnalité des comportements (Carter 
et Iacono, 2002 ; Dhondt et coll., 2019) ainsi que la distinction entre des 
comportements orientés vers autrui et des comportements en réponse à des 
états internes sont parfois difficiles à établir. Les personnes en situation de 
polyhandicap peuvent développer des manières de communiquer idiosyncra-
siques par des expressions du visage, des mouvements du corps, par le tonus 
musculaire, des vocalisations, des regards ou encore des comportements-défis 
(Dhondt et coll., 2023). Les partenaires de communication doivent pouvoir 
identifier et interpréter ces comportements en leur répondant de manière 
adaptée. Dans le polyhandicap, la communication est parfois qualifiée de 
pré-linguistique et de pré-intentionnelle (Dhondt et coll., 2019 et 2021) 
en référence au développement typique de la communication dans les pre-
miers mois de la vie. Par exemple, les regards peuvent indiquer les préfé-
rences d’une personne (Cannella-Malone et coll., 2015). Les partenaires de 
communication observent la direction du regard de la personne et peuvent 
ainsi identifier ses préférences. Cependant, les limitations motrices (pour 
le contrôle des mouvements de la tête et des yeux), les limitations cogni-
tives, comme les éventuelles déficiences visuelles (liées à l’acuité visuelle, 
à la limitation du champ visuel), peuvent limiter l’interprétabilité fiable du 
regard comme un indicateur de la préférence de la personne par exemple. Les 
personnes peuvent ne pas regarder leurs partenaires de communication. Les 
épisodes d’attention partagée peuvent se mettre en place (Neerinckx et coll., 
2014 ; Neerinckx et Maes, 2016) mais l’engagement dans des épisodes d’at-
tention conjointe est moins fréquent (Hostyn et coll., 2011). Ces épisodes, 
durant lesquels la personne regarde alternativement un objet d’intérêt et le 
regard du partenaire de communication afin de vérifier son objet d’attention, 
favorisent pourtant le développement de la communication.

Les personnes en situation de polyhandicap peuvent aussi adopter une atti-
tude passive dans l’interaction (Bunning, 2009). Leur participation peut être 
entravée par leur état médical, leur niveau de vigilance et de fatigue.

Comme les parents durant les tout premiers mois de la vie de leur enfant, 
les partenaires de communication de la personne en situation de polyhan-
dicap ne peuvent qu’interpréter les comportements de la personne et leurs 
tentatives de communication. Ces derniers doivent être familiers de la per-
sonne et de sa manière de communiquer et proposer des opportunités de 
communication comme une réponse adaptée. Les interprétations des par-
tenaires de communication doivent être discutées et partagées, dans un 
document qui consignerait ces différentes manières de communiquer  : le 
passeport de communication, afin d’identifier les comportements adressés à 
autrui et de leur apporter des réponses adaptées. Ainsi les partenaires de 
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communication de la personne sont les éléments-clés de leur autodétermina-
tion (Skarsaune et coll., 2021 ; Skarsaune, 2022). L’expression des personnes 
est largement dépendante du contexte physique immédiat et des partenaires 
de communication.

Compréhension

La déficience motrice, la limitation de l’expression et les niveaux de vigi-
lance variables entravent l’évaluation de ce que la personne en situation 
de polyhandicap comprend (Bunning, 2009). Leur compréhension verbale 
est limitée par l’accès entravé au niveau symbolique. Les personnes portent 
leur attention sur les aspects sensoriels : les sons, le toucher, les lumières, les 
odeurs. De manière générale, les personnes avec un polyhandicap utilisent 
principalement le toucher, le regard et l’audition pour percevoir leur environ-
nement (Roemer et coll., 2018). Elles intègrent progressivement les routines 
du quotidien. La multimodalité de la communication prend ici tout son sens. 
Les personnes en situation de polyhandicap sont dépendantes et limitées au 
contexte physique immédiat.

Ensuite, la déficience intellectuelle profonde à sévère, définitoire du polyhan-
dicap, entrave la compréhension de l’environnement  : les liens de causa-
lité entre un événement et un autre, la conscience de la capacité à agir sur 
l’environnement, la spatialité et la temporalité, et plus généralement sur la 
conscience de soi (Dind et Petitpierre, 2022).

Les troubles sensoriels fréquemment associés au polyhandicap affectent 
encore la compréhension de l’environnement. Au niveau de la vision, la 
difficulté ne réside pas seulement dans l’acuité visuelle, mais également 
dans l’étendue du champ visuel, la capacité de fixation et de poursuite 
d’éléments du contexte fixes ou mobiles (Levy, 2009 ; Jacquier, 2021). Les 
déficiences auditives (Dorche, 2021) supposent également des aménage-
ments, en se situant dans le champ visuel de la personne et en privilégiant 
des indices tactiles. L’environnement doit pouvoir être aménagé afin de 
limiter les stimulations parasites et favoriser la perception des informations 
importantes.

Interaction

La difficulté d’interpréter les comportements de la personne et son éventuelle 
passivité durant les échanges ont un impact sur le déroulement de l’interac-
tion et sur la manière d’interagir des partenaires de communication (Bunning, 
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2009). Les partenaires de communication, familles et professionnels, doivent 
pouvoir observer, interpréter et réagir adéquatement aux comportements 
réalisés. Ils doivent observer la personne dans sa globalité  : l’expression du 
visage, le regard, le tonus de la personne, sa respiration, son rythme cardiaque 
(Pagano, 2020). L’interprétation des comportements observés peut s’avérer 
ardue. Par exemple, il peut être difficile d’établir qu’une mimique est l’ex-
pression de plaisir ou de déplaisir. Les partenaires de communication doivent 
s’assurer de limiter leur interprétation à ce qui est observable et de ne pas 
extrapoler en adoptant une position éthique d’aidant et de facilitateur à la 
communication.

Les partenaires de communication doivent réagir de manière adéquate aux 
tentatives de communication de la personne et apporter une réponse adap-
tée. Cette attitude suppose une familiarité avec la personne en situation de 
polyhandicap. La difficulté à déterminer ce que les personnes comprennent 
peut induire le fait de ne pas s’adresser à elle (Bunning, 2009). Ainsi, il est 
essentiel que les différents partenaires de communication soient formés pour 
identifier les tentatives de communication des personnes avec polyhandicap 
et mutualisent leurs observations afin que les tentatives de communication 
soient plus facilement identifiées. Il est également indispensable que les 
professionnels proches suivent les personnes durant leur parcours de vie afin 
que les connaissances ne se perdent pas.

La qualité des interactions impliquant des personnes en situation de polyhan-
dicap varie largement en fonction de la manière qu’ont leurs partenaires de 
communication de s’adresser à eux (Hostyn et Maes, 2009 ; van Keer et coll., 
2017). Or, les parents d’enfants présentant un polyhandicap s’adressent davan-
tage à leur enfant afin de réguler son comportement et s’engagent moins dans 
des épisodes d’attention conjointe en suivant les éventuels centres d’intérêt 
de la personne. Pourtant, l’engagement dans des activités collaboratives dans 
lesquelles la personne peut avoir un rôle actif favorise la survenue d’épisodes 
d’attention conjointe ou partagée.

À partir d’un questionnaire évaluant la participation des enfants à des acti-
vités, le Child Participation in Family Activities questionnaire, van Keer et coll. 
(van Keer et coll., 2019) étudient un groupe de 49 enfants présentant une 
déficience cognitive et une déficience motrice. Ce groupe est comparé à un 
groupe témoin de 45 enfants typiques. Les enfants du groupe d’étude parti-
cipent à une variété significativement plus limitée d’activités et montrent 
moins d’engagements dans ces activités. Ces auteurs recommandent de choisir 
des activités stimulantes et adaptées, afin d’accroitre le niveau d’engagement 
des personnes ainsi que le nombre d’interactions.
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La difficulté d’interpréter les tentatives de communication de la personne 
entrave le déroulement de l’interaction. Des réponses inadaptées aux tenta-
tives de communication de la personne en situation de polyhandicap consti-
tuent un obstacle qui amplifie les difficultés de la personne à participer à une 
interaction (Bunning et coll., 2013). La capacité de pouvoir interpréter les 
comportements de la personne repose sur des échanges répétés et une fami-
liarité des partenaires de communication. Il est ainsi difficile d’établir des 
contacts sociaux avec des nouvelles personnes et de les maintenir (Kamstra et 
coll., 2017). Or, Kamstra et coll. (Kamstra et coll., 2015a) évaluent dans leurs 
travaux que les personnes en situation de polyhandicap disposent en moyenne 
d’un réseau social composé de 5 personnes non professionnelles, dont 80 % 
sont de la famille directe. Par ailleurs, au fil de la vie, ce réseau diminue avec 
l’avancée en âge et la disparition des parents (Kamstra et coll., 2015a). Dans 
le contexte institutionnel, durant leur parcours de vie, les personnes expéri-
mentent un changement constant des professionnels qui les accompagnent au 
fil de leur parcours de vie. Le développement du réseau social des personnes 
est donc un objectif important afin d’augmenter le nombre d’interactions, 
dans lesquelles elles ont un rôle actif, avec de nouveaux partenaires de 
communication (Kamstra et coll., 2015a et b, 2017).

Du fait de la grande dépendance des personnes en situation de polyhandicap, la 
nature collaborative de la communication apparaît de manière prépondérante. 
La gestion de l’interaction repose sur les partenaires de communication. La 
notion d’autodétermination est parfois associée à la notion d’indépendance 
pour réaliser un choix. Dans le cas du polyhandicap, l’autodétermination 
passe par le fait que les partenaires de communication interprètent les tenta-
tives de communication de la personne (Skarsaune et coll., 2021 ; Skarsaune, 
2022). Dans ce sens, la personne reste dépendante d’autrui pour exprimer son 
autodétermination, mais leurs partenaires de communication peuvent leur 
assurer une autonomie.

Les partenaires de communication doivent adapter leur manière de com-
muniquer avec la personne et passer par des modalités que la personne en 
situation de polyhandicap peut percevoir comme le toucher, qui induit une 
réciprocité. Pagano (Pagano, 2020) parle de dialogue somatique. Des stimu-
lations visuelles, sonores, olfactives, vestibulaires peuvent également être 
proposées. À partir de l’analyse de 17 vidéos d’interactions entre les profes-
sionnels et les personnes avec PIMD, Hostyn et coll. (Hostyn et coll., 2011) 
observent que les partenaires de communication orientent souvent l’atten-
tion des personnes, mais utilisent peu la modalité tactile. Ces stimulations 
sont associées à des activités ou des événements ritualisés.
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Cet ajustement des partenaires de communication consiste à adopter une atti-
tude favorisant la participation de la personne et proposant des opportunités 
de communication en lui laissant le temps d’intervenir. Le temps de latence 
des personnes avec polyhandicap suppose que les partenaires de communi-
cation ajustent la temporalité de l’interaction et rendent l’échange possible 
dans la séquentialité des interventions. Ils doivent lui proposer des moyens 
auxiliaires, comme des moyens de communication alternative et améliorée 
(CAA), afin de rendre accessible le fait d’agir sur son environnement et 
d’interpeller autrui.

Les partenaires de communication attribuent une place sociale aux per-
sonnes en situation de polyhandicap et les incluent dans les interactions en 
favorisant leur autodétermination. C’est la notion d’appartenance (belon-
ging) (Strnadová et Nind, 2020). La lourdeur des soins dont a besoin la per-
sonne en situation de polyhandicap au quotidien peut induire le fait qu’elle 
soit progressivement uniquement considérée comme un objet de soin plutôt 
qu’un sujet. Comme l’indique Vorhaus (Vorhaus, 2022), on ne reconnaît pas 
l’autre comme membre de la communauté humaine pour ses compétences 
cognitives, mais parce qu’on reconnaît en lui sa place dans l’humanité.

Martin et coll. (2022) tentent de modéliser la manière dont les participants 
communiquent lors d’une interaction impliquant des personnes présentant 
une déficience intellectuelle sévère à profonde. La nature non symbolique 
et parfois idiosyncrasique de la communication de ces personnes implique 
que les partenaires de communication observent le répertoire de communi-
cation utilisé. Selon ces auteurs, une interaction réussie repose sur l’harmo-
nisation des répertoires, sur l’observation et l’interprétation de la manière 
de communiquer de la personne avec polyhandicap et sur l’ajustement de la 
manière de communiquer des partenaires de communication. La Theory of 
Reconciling Communication Repertoires (TRCR) étudie les stratégies de cet 
ajustement (Martin et coll., 2022). Ces auteurs posent deux points princi-
paux au centre de cette théorie. Tout d’abord, interagir avec autrui ne se 
limite pas au seul fait de se comprendre mais vise à nourrir un sentiment 
d’appartenance, belonging, en attribuant à la personne une place sociale et 
en l’incluant dans les activités en cours. Ensuite, les répertoires de com-
munication des différents participants à une interaction s’harmonisent 
progressivement. Plus le répertoire de communication est étendu, plus les 
participants peuvent facilement harmoniser leur manière de communiquer. 
La responsabilité de cet ajustement repose ainsi sur la personne qui dispose 
du répertoire le plus étendu. Ces auteurs identifient différentes étapes dans 
l’ajustement des répertoires de communication : 1) la motivation à com-
muniquer ; 2) l’initiation de l’échange et son maintien ; 3) l’engagement 
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réciproque ; 4) la compréhension et 5) la résolution des incompréhensions 
(figure 21.1).

Catégorie de base : Ajustement des Répertoires de Communication
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Figure 21.1 : Théorie de l’ajustement des répertoires de communication 
« Theory of Reconciling Communication Repertoires » (TRCR)  
(d’après Martin et coll., 2022)
Reproduit et traduit à partir de « Reconciling communication repertoires: navigating interactions involving 
persons with severe/profound intellectual disability, a classic grounded theory study », de Martin A-M, 
Andrews T, Goldbart J, et coll. Journal of Intellectual Disability Research 2022 ; 66 : 332-52.

Pour ces 5 étapes, des stratégies sont identifiées (figure 21.1). Cette théorie 
comporte un certain nombre de principes comme une économie de l’effort 
demandée pour communiquer ou la motivation à interagir, initier et mainte-
nir l’échange. Ces auteurs proposent de développer des outils qui permettent 
d’identifier les obstacles et les facilitateurs à cet ajustement.

Griffiths et Smith (2016) parlent d’accordage, attuning, pour définir le type 
d’interaction qui a lieu entre les personnes en situation de polyhandicap et 
leurs partenaires de communication. Cet ajustement survient alors que la per-
sonne en situation de polyhandicap porte son attention sur la stimulation que 
lui propose son partenaire de communication, sur un élément du contexte ou 
sur l’activité dans laquelle ils sont engagés ensemble. Il suppose là encore un 
aménagement du contexte.

Cet attuning peut s’observer avec les regards échangés, les mouvements orien-
tés vers le partenaire de communication, des contacts physiques, des sourires, 
des positions, des regards, l’attention conjointe ou partagée ou toute action 
collaborative. Ces éléments sont codés et organisés en fonction des éléments 
de la figure 21.2. Cette approche s’organise selon deux axes : l’empathie, qui 
renvoie à la compréhension par les partenaires de communication et la coo-
pération durant une activité.
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Manière d’être/attitude

Stimulation

Attention

Activité

Engagement

Accordage/Harmonisation

Figure 21.2 : Schéma de la théorie de l’« attuning » (d’après Griffiths 
et Smith, 2016). Le terme « attuning » est traduit par « accordage/
harmonisation ».
Reproduit et traduit à partir de « Attuning: A communication process between people with severe and profound 
intellectual disability and their interaction partners », de Griffiths C, Smith M. J Appl Res Intellect Disabil 2016 ; 
29 : 124-38. © 2015 John Wiley & Sons Ltd.

Cet ajustement peut se révéler plus difficile pour les pairs. Pourtant, les per-
sonnes qui présentent un polyhandicap montrent un intérêt pour leurs pairs 
durant des activités de groupe (Nijs et Macs, 2014 ; Nijs et coll., 2016). Il 
revient aux autres partenaires de communication d’aménager le contexte, 
le positionnement des uns par rapport aux autres, afin de rendre possible et 
d’induire des interactions entre pairs.

Méthodes d’interventions pour favoriser le développement 
et l’accessibilité de la communication

Le choix des méthodes et des moyens utilisés dans le cadre d’un accompa-
gnement visant à développer les capacités de communication d’une personne 
en situation de polyhandicap, enfant ou adulte, devrait être sous-tendu par 
les validations publiées dans la littérature de type evidence-based (Goldbart 
et coll., 2014). Cependant, il est parfois difficile de trouver des recherches 
avec des niveaux de preuve satisfaisants (Vlaskamp et Nakken, 2008). Ces 
dernières années, les recherches avec des études de cas uniques se sont géné-
ralisées. Cette approche permet de solutionner la difficulté à constituer des 
cohortes de population homogènes en nombre suffisant afin de pouvoir 
mener des comparaisons statistiques avec un autre groupe. Des méta-analyses 
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relevant les études de cas pertinentes permettent d’atteindre des niveaux de 
preuve plus satisfaisants. Parmi les approches qui sont proposées, il y a des 
approches qui prennent l’exemple du développement typique et des approches 
qui insistent sur les stimulations sensorielles. D’autres approches proposent la 
mise en place de technologies d’assistance destinées à rendre accessible le 
fait d’agir sur l’environnement. Parmi ces moyens, ceux de communication 
alternative et améliorée (CAA) permettent de développer des capacités de 
communication. Enfin, des approches insistent sur l’importance d’inclure les 
partenaires de communication, familles comme professionnels. Évidemment 
ces différentes approches peuvent tout à fait se combiner.

Référence au développement typique

Il existe différentes approches d’intervention auprès des personnes en situa-
tion de polyhandicap. Un premier type d’approche fait référence au dévelop-
pement typique. La stimulation basale (Pagano, 2020) prend le modèle des 
premiers mois de la vie. Les premières interactions du bébé avec ses parents 
passent par le toucher, les caresses, les regards, les vocalises. L’entrée en 
contact avec autrui par le toucher, comme avec les autres modalités senso-
rielles, au fil des soins quotidiens, avec les odeurs, les sons et les stimulations 
vestibulaires est important dans cette approche.

Des approches fréquentes au Royaume-Uni, comme l’Intensive Interaction 
(Hewett, 2018), prennent également le modèle des premières interactions 
du nourrisson. Cette approche est basée sur la communication non-verbale : 
les expressions faciales, l’imitation réciproque et les activités conjointes. Elle 
propose de passer par le toucher, la proximité, les regards, les expressions du 
visage et le plaisir pris dans les activités. Cette approche est dite intensive 
car elle est proposée dans les routines du quotidien. Hutchinson et Bodicoat 
(Hutchinson et Bodicoat, 2015) s’intéressent, entre autres, aux enfants pré-
sentant un PMID (Profound and Multiple Intellectual Deficiencies) qui ont pro-
fité d’un accompagnement inspiré de l’Intensive Interaction. Ils n’ont pas pu 
déterminer d’effets de cette approche sur les comportements sociaux.

D’autres approches insistent sur des aspects liés au développement de 
la communication et du langage, notamment pour les regards sociaux 
(Holyfield, 2019).

Singh et coll. (Singh et coll., 2015) proposent que les interventions soient 
menées en équipe pour les personnes qui s’expriment de manière présym-
bolique pouvant présenter une paralysie cérébrale. Des stimulations sont 
tout d’abord proposées suivies d’une observation des préférences de l’enfant. 
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Lorsqu’une stimulation appréciée est interrompue, le comportement qui suit 
est associé à la reprise de la stimulation, le « encore ».

Stimulations sensorielles

Un certain nombre d’interventions proposent des stimulations sensorielles à 
l’enfant. Des espaces comme les salles Snoezelen sont fréquemment propo-
sés (Quentin et coll., 2016). Dans différentes approches, l’idée est de propo-
ser des stimulations et d’identifier si ces dernières sont agréables ou non à la 
personne. Des études évaluent par exemple l’efficacité de la musicothérapie 
avec des personnes présentant un syndrome de Rett (Chou et coll., 2019). 
Les stimulations peuvent induire une modification de l’état de vigilance. Les 
stimulations visuelles et tactiles semblent activer davantage la vigilance des 
personnes en situation de polyhandicap que les stimulations auditives ou 
vestibulaires (Hostyn et coll., 2011).

Un travail sur les perceptions est fréquemment proposé (Affolter, 1991). 
Des récits associés à des stimulations sensorielles peuvent être proposés aux 
enfants (ten Brug et coll., 2012 et 2013).

Ces approches se contentent de proposer des stimulations sensorielles à la 
personne sans lui proposer un rôle actif. L’idée est de proposer une séquence 
agréable à la personne et de se rapprocher d’un état de bien-être.

À partir d’une étude de cas uniques de 9 sujets pendant 8 à 10 sessions, van 
Delden et coll. (2020) proposent une balle interactive qui réagit aux mou-
vements de la personne à l’aide d’un capteur. Des résultats positifs ont été 
observés pour 3 participants, notamment sur la vigilance pour une situation. 
Des effets contradictoires ont été observés pour 4 participants et aucun effet 
significatif n’a été observé pour les 3 autres. Ils affirment (van Delden et coll., 
2020) cependant que les activités interactives actives présentent un intérêt 
par rapport aux activités dans lesquelles on propose une stimulation passive 
à la personne. Les activités proposées influent sur la vigilance des personnes 
(Vlaskamp et Munde, 2010). Le niveau de vigilance des personnes en situa-
tion de polyhandicap serait un bon indice pour évaluer l’adaptation de la 
stimulation proposée (Vlaskamp et Munde, 2010). Par ailleurs, ce niveau de 
vigilance a un impact évident sur les capacités de communication de la per-
sonne et plus généralement sur sa disponibilité à participer aux activités et 
réaliser des apprentissages.

Dans le cadre d’une institution, le quotidien de la personne comporte des 
temps d’attente importants et ce sont des stimulations passives qui sont essen-
tiellement proposées (Alphen et coll., 2019). Parmi les activités de loisir qui 
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sont proposées, la plupart sont passives comme regarder la télé ou écouter 
de la musique. Les loisirs sont davantage des heures creuses que du temps de 
qualité (Zijlstra et Vlaskamp, 2005a). Par ailleurs, les personnes en situation 
de polyhandicap sont impliquées dans une activité seulement 2 heures par 
jour en prenant en compte le temps de soin et de repos (van der Putten et 
Vlaskamp, 2011). L’état de santé des personnes en situation de polyhandicap 
a un effet sur les activités et les thérapies qui sont proposées, augmentant le 
risque de temps sans activités (Zijlstra et Vlaskamp, 2005b). La transition 
entre l’enfance et l’âge adulte est un enjeu clé à ce propos, que ce soit dans le 
domaine de la santé, de l’éducation et dans différents pays, comme au Japon 
(Nakayama, 2020). En effet, à l’âge adulte, les personnes bénéficient de moins 
de rééducation et en bénéficient encore moins à mesure qu’elles avancent en 
âge (Rousseau et coll., 2019). Il serait pourtant important de suivre le rythme 
de la personne et ses centres d’intérêt en lui proposant des activités courtes 
réparties à différents moments de la journée (Alphen et coll., 2019), et ce 
tout au long de sa vie.

L’interaction a également un impact sur la vigilance de la personne, et notam-
ment l’initiation de l’interaction. À partir de vidéos de 24 personnes en situa-
tion de polyhandicap, Munde et Vlaskamp (Munde et Vlaskamp, 2010) ont 
mené des analyses séquentielles à l’aide de l’Alertness Observation List. Il sem-
blerait que les interactions initiées par la personne en situation de polyhandi-
cap sont précédées et suivies par des séquences avec des niveaux de vigilance 
plus importants. Les séquences initiées par le partenaire de communication 
induisent davantage de passivité et sont précédées par des assoupissements. Il 
est donc recommandé par ces auteurs de ne pas proposer trop rapidement des 
stimulations à la personne et de lui laisser le temps de réagir.

Attribuer un rôle actif dans les stimulations qui sont proposées à la personne 
en situation de polyhandicap permet de développer la conscience de pouvoir 
agir sur le monde et plus généralement sur la conscience de soi (Dind et 
Petitpierre, 2022), avec l’apprentissage de propriétés cognitives comme les 
liens de cause à effet.

Technologie d’assistance

La technologie d’assistance correspond aux moyens mis à disposition des per-
sonnes en situation de handicap dans leur contexte, limitant l’effet de leurs 
déficiences et favorisant leur participation aux activités dans leur contexte de 
vie (Lancioni et coll., 2016). Des moyens permettent de favoriser le dépla-
cement des personnes (Lancioni et coll., 2000 et 2001a) ou de déclencher 
des stimulations sensorielles appréciées de la personne avec un contacteur, 
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Chaque moyen de CAA a ses propres caractéristiques, des indications et des 
limites. Les moyens de haute technologie permettent d’interpeller les parte-
naires de communication et de s’adresser à eux à distance (Simacek et coll., 
2018). Cependant, les écrans tactiles peuvent demander un contrôle moteur 
trop important pour des personnes en situation de polyhandicap. Un ou des 
contacteurs pourraient être utilisés comme moyens d’accès pour contrôler ces 
appareils. Utiliser des pictogrammes pour s’exprimer fait toutefois appel à un 
effort cognitif de reconnaissance et de compréhension des images (Simacek 
et coll., 2018).

La déficience motrice sévère entrave la communication par gestes dans 
le polyhandicap. Au niveau cognitif, la production de gestes fait appel à la 
mémoire de rappel dont le coût cognitif peut se révéler trop élevé (Simacek et 
coll., 2018). Cependant, dans le cas de la paralysie cérébrale dans laquelle la 
limitation motrice entrave également la réalisation des gestes, la production 
de gestes approximatifs se révèle possible (Clarke et coll., 2016). Harding et 
coll. (Harding et coll., 2011) relèvent notamment la production de gestes pour 
exprimer des mots comme « encore » pour des enfants présentant un PMLD.

Une modalité peut encore présenter davantage d’intérêts en réception qu’en 
expression. Les gestes produits dans le champ visuel de la personne signalent 
qu’on s’adresse à elle et attirent son regard. Ils permettent de favoriser sa 
participation à l’interaction en cours et lui fournissent une aide pour repérer 
certains éléments lexicaux et les comprendre (Holyfield, 2019).

Du fait des possibles difficultés motrices et sensorielles, des aménagements 
peuvent être proposés. Pour les troubles de la vision, fréquents dans le 
polyhandicap, les pictogrammes peuvent être agrandis, contrastés ou marqués 
par des reliefs. Des objets en 3D, dits référentiels, peuvent être préférés aux 
pictogrammes. Roche et coll. (Roche et coll., 2014) ont mené une revue de 
la littérature comportant 9 études portant sur 129 sujets âgés de 3 à 20 ans 
pouvant combiner déficience intellectuelle, déficience motrice et déficience 
visuelle. Dans les trois études appliquant une procédure PECS en utilisant des 
objets référentiels, les sujets produisent plus de 80 % des demandes correctes 
en moins de 30 sessions.

Lorsque la préhension des pictogrammes n’est pas possible, des contacteurs 
peuvent également être mis en place. Roche et coll. (Roche et coll., 2015) 
ont mené une revue de la littérature à propos du déploiement du PECS 
avec des contacteurs, des interrupteurs permettant d’enregistrer la voix. 
Parmi les 18  études évaluées portant sur 45  sujets âgés de 4 à 18 ans pré-
sentant un polyhandicap, 7 études évaluent des interventions à propos des 
demandes (phase 1 du PECS) et 2 évaluent des interventions à propos de la 
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portent sur le déclenchement d’une stimulation, 6 étudient la capacité de 
choix entre 2 stimulations et 5 étudient l’initiation de l’interaction sociale et 
la demande d’attention.

Ricci et coll. (2017) mènent une étude de cas de 5 participants âgés de 11 à 
60 ans qui peuvent combiner déficience intellectuelle, déficience motrice, 
cécité et/ou surdité. Après moins de 15 séances, les personnes parviennent 
à réaliser des demandes à l’aide d’un moyen de haute technologie connecté 
avec des objets 3D.

De manière générale, les moyens de CAA sont des moyens recommandés 
dans la littérature. Ils permettent de développer la participation sociale, 
active, des personnes (Roche et coll., 2014 et 2015). Ils permettent encore 
de développer l’intentionnalité de la communication dans le cadre de l’in-
tervention précoce (Cress et Marvin, 2003 ; Branson et Demchak, 2009). 
Les objets référentiels favorisent par exemple le développement des regards 
sociaux (Holyfield, 2019). Les moyens de CAA favorisent le développement 
de capacités symboliques pour les personnes avec une déficience intellectuelle 
sévère (Ogletree et Pierce, 2010). Pour les enfants plus âgés, la CAA favo-
rise les apprentissages lorsqu’ils sont déployés adéquatement en contexte et 
intégrés dans les objectifs individualisés (Calculator, 2009).

Une étiologie particulière : le syndrome de Rett

Parmi les étiologies possibles du polyhandicap, le syndrome de Rett est un cas 
spécifique. Des personnes qui présentent ce syndrome et montrent des défi-
ciences comparables à celles du polyhandicap peuvent développer, à l’aide de 
moyens adaptés, des compétences symboliques et peuvent entrer dans le lan-
gage écrit à l’aide d’un tableau de communication avec une modalité alpha-
bétique (cf. l’étude de cas de Fabio et coll., 2013).

Amoako et coll. (Amoako et Hare, 2020) ont mené une revue de la littérature 
à propos des interventions de CAA dans le cadre du syndrome de Rett. Ces 
auteurs relèvent l’absence de recherches de qualité. Ils ont retenu 13 études, 
parmi lesquelles 11 portaient spécifiquement sur la communication, avec un 
total de 60 participants. Parmi ces études, une porte sur le PECS et l’utilisa-
tion de moyens avec synthèse vocale (Stasolla et coll., 2014), une étudie le 
choix de symboles à l’aide d’un dispositif de contrôle oculaire (Hetzroni et 
coll., 2002), une s’intéresse à l’utilisation de téléthèse avec contrôle oculaire 
(Simacek et coll., 2018) et 2 études incluent des contacteurs (Stasolla et coll., 
2013 ; Lancioni et coll., 2014a).

Dans une étude de cas de 2 personnes, âgées de 7 et 27 ans, Simacek et coll. 
(Simacek et coll., 2016) montrent que la mise en place d’une téléthèse favorise 
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le développement des demandes. Une étude de cas avec 3 sujets montre que les 
moyens technologiques permettraient de développer l’expression de choix, de 
limiter les stéréotypies et tendrait à avoir un effet sur des indices de bien-être 
(Stasolla et coll., 2015). L’utilisation de contacteurs permet de développer les 
comportements adaptatifs (Stasolla et coll., 2013).

La mise en place de moyens de CAA adaptés, avec une méthodologie d’im-
plémentation validée, permet de développer différentes compétences chez la 
personne en situation de polyhandicap. Certaines de ces compétences pou-
vaient constituer par le passé des prérequis au développement du langage 
(les liens de cause à effet, etc.). Il semblerait désormais que ces compétences 
cognitives peuvent se développer lorsque des moyens rendent cet apprentis-
sage accessible.

Interventions indirectes : l’accompagnement 
des partenaires de communication

Les interventions centrées sur les partenaires de communication à partir de 
vidéos d’interaction sont recommandées pour les personnes présentant plu-
sieurs handicaps et s’exprimant de manière non symbolique (Holyfield et 
coll., 2018), que ce soit pour les familles ou les partenaires de communication 
(Jansen et coll., 2014 et 2018). Ces partenaires de communication peuvent 
ainsi intervenir par la suite dans le quotidien de la personne.

De manière générale, les familles sont des membres à part entière de 
l’équipe qui intervient auprès de l’enfant. Il semblerait que les familles 
divergent parfois avec les professionnels quant aux objectifs à atteindre 
(Jansen et coll., 2018). Selon ces auteurs, qui ont soumis des question-
naires à 109 parents et 144 professionnels, les différences portent sur les 
souhaits des familles au sujet de la collaboration et de l’accompagnement, 
sur les objectifs partagés, d’autant plus lorsque les personnes avec polyhan-
dicap avancent en âge. L’intervention peut alors être évaluée et les objec-
tifs ré-ajustés. Jansen et coll. (Jansen et coll., 2014) établissent une grille 
de qualité « Measures of Processes of Care for Service Providers » adaptée au 
polyhandicap. Cet outil propose d’évaluer la qualité des services centrés 
sur les familles et de la comparer avec les attentes des parents. Il est parfois 
difficile d’identifier les besoins, les préférences et les envies des personnes 
en situation de polyhandicap. Lyons et coll. (Lyons et coll., 2017) pro-
posent de s’appuyer sur les personnes qui connaissent le mieux la personne 
pour identifier ses besoins, observer le fonctionnement de la personne et 
déployer l’intervention en contexte.
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Dans un contexte institutionnel, il est important que les partenaires de com-
munication aient accès aux informations relatives aux préférences de la per-
sonne et à la manière de la personne de communiquer (Lyons et coll., 2017).

De plus, les partenaires de communication, professionnels et familles, doivent 
pouvoir bénéficier d’une formation permettant d’identifier les tentatives de 
communication potentielles de la personne (Lyons et coll., 2017). Ces auteurs 
proposent une approche, la « Triangulated Proxy Reporting », et des techniques 
pour implémenter des interventions en contexte en faisant intervenir les par-
tenaires de communication.

Évaluation

À propos de l’évaluation de la conscience de soi, Dind et Petitpierre (Dind et 
Petitpierre, 2022) insistent sur la pertinence de proposer des outils permettant 
l’observation directe des personnes en situation de polyhandicap (voir la com-
munication intitulée « Activités de conscience chez les apprenants présentant 
un polyhandicap » de Juliane Dind, dans cette expertise collective). Chadwick 
et coll. (2019) pointent la difficulté d’évaluer la communication dans le cadre 
du polyhandicap en l’absence d’outils d’évaluation normés avec des caractéris-
tiques psychométriques satisfaisantes. Il existe également de multiples facteurs 
qui entravent la communication de la personne : les aspects moteurs, cognitifs, 
sensoriels, contextuels, la vigilance, l’état de santé et la manière de communi-
quer des partenaires de communication.

À partir d’une enquête incluant 55 orthophonistes au Royaume-Uni, Chadwick 
et coll. (Chadwick et coll., 2019) montrent que l’évaluation est basée sur une 
observation dans le contexte de la personne et sur le recueil d’informations 
auprès des partenaires de communication principaux. Des grilles d’observa-
tion, publiées ou non, sont également utilisées. Parmi les grilles publiées, la 
matrice de communication (Rowland et Fried-Oken, 2010 ; Rowland, 2011) 
est disponible dans le monde francophone. Elle distingue les comportements 
intentionnels, les comportements communicationnels et les comportements de 
communication conventionnels ainsi que quatre fonctions de communication : 
les refus, les demandes, la recherche et la fourniture d’informations et l’engage-
ment dans des interactions. Dhondt et coll. (Dhondt et coll., 2019) relèvent le 
manque de précision de la matrice pour les premiers signes de communication.

Dans le monde francophone, le CHESSEP (Communication en situation de 
Handicap complexe: Évaluer, Situer, S’adapter, Élaborer un Projet individua-
lisé) est une autre grille qui permet d’identifier des objectifs d’intervention 
(Crunelle, 2018).
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L’évaluation de la communication dans le cadre du polyhandicap implique la 
collaboration entre les différents partenaires de communication, profession-
nels et familles, notamment pour les contacteurs (Lancioni et coll., 2006b). 
L’état de vigilance des personnes en situation de polyhandicap fluctue. Il est 
impossible pour une seule personne d’observer le répertoire de communica-
tion de la personne en situation de polyhandicap.

Des interviews permettent d’identifier les comportements idiosyncrasiques 
comme des tentatives potentielles de communication (Sigafoos et coll., 2000).

D’autres auteurs intègrent des critères d’évaluation comme les caractéristiques 
de la personne, mais aussi les caractéristiques du moyen de communication et la 
manière d’interagir des partenaires de communication (Lynch et Murray, 2023).

Des moyens pour assurer la collaboration sont importants, comme des pas-
seports de communication, des grilles d’évaluation ou des plateformes infor-
matisées. Singh et coll. (Singh et coll., 2015) insistent sur l’importance des 
observations en équipe notamment dans des situations dans lesquelles une 
stimulation appréciée ou une routine sont interrompues. Bunning et coll. 
(Bunning, 2009) proposent une méthodologie équivalente avec des indica-
teurs d’intention communicative parmi lesquels la persistance d’un compor-
tement jusqu’à l’obtention d’une conséquence attendue, sa variation en cas 
d’absence de réponse, la suspension d’une activité dans l’attente de réponse, 
la recherche de proximité, l’alternance de regards vers son partenaire de com-
munication et vers un objet d’intérêt.

Au Royaume-Uni, d’autres moyens d’évaluation sont utilisés par les profes-
sions non spécialistes de la communication, accompagnant les personnes en 
situation de polyhandicap (Chadwick et coll., 2019). En Angleterre comme 
au Pays de Galles, Routes for Learning, prochainement traduit en français, 
inclut des aspects liés à la communication (Weston et Ware, 2018), et peut 
être utilisé également par des orthophonistes. Routes for Learning (Weston et 
Ware, 2018) permet entre autres d’identifier des indicateurs de comportement 
intentionnel. Il s’agit notamment d’observer les changements de comporte-
ment, les formats de comportements récurrents, les éventuelles combinaisons 
de ces formats et la fonction de ces comportements. Les épisodes d’attention 
conjointe sont également évalués. En fonction des résultats obtenus, cet outil 
propose des pistes d’intervention. Routes for Learning (Weston et Ware, 2018) 
comporte 3 principaux thèmes d’évaluation : la communication et l’interac-
tion sociale (l’initiation et la réponse aux partenaires de communication, l’ex-
pression de préférences et de choix), le développement cognitif (la capacité 
de poursuite d’un objet et de changement de focus attentionnel, la maîtrise 
du lien de cause à effet) et les capacités d’interaction avec l’environnement 



Polyhandicap

576

(la capacité d’agir sur le monde extérieur, de résoudre des problèmes et de 
répondre à des stimulations extérieures, etc.). Des pistes d’intervention sont 
proposées. Cet outil permet de mener une évaluation dynamique pour évaluer 
l’évolution de la communication et mesurer l’efficacité des interventions. En 
plus des grilles d’observation, Pepper (Pepper, 2020) propose des situations 
structurées pour évaluer l’attention conjointe des personnes polyhandicapées.

L’utilisation des moyens de CAA ou l’utilisation des moyens d’accès doivent 
également faire l’objet d’évaluations spécifiques lorsqu’ils sont implémentés. 
Le pointage oculaire doit faire l’objet d’une évaluation au début de l’implémen-
tation comme en cours de projet. L’échelle EpCS (Eye-pointing Classification 
Scale) (Clarke et coll., 2022) permet par exemple à la fois d’évaluer la fixation 
du regard et le désengagement de cette fixation avant une nouvelle fixation. 
Cette évaluation est prévue dans le contexte quotidien de la personne. Cette 
échelle développée pour la paralysie cérébrale bilatérale, peut être déployée 
dans le polyhandicap.

Conclusion

La communication est un enjeu central dans le cadre de l’accompagnement 
des personnes en situation de polyhandicap. Les interventions et les moyens 
de communication alternative et améliorée (CAA) recommandés dans la 
littérature favorisent la participation sociale active, l’autodétermination des 
personnes en situation de polyhandicap. Tous les contextes de l’enfant sont 
concernés : l’école, les lieux de vie, les loisirs, etc. Du fait des difficultés d’ex-
pression des personnes en situation de polyhandicap, Sato (2022) remarque 
qu’il est difficile de prendre les décisions médicales adéquates. En l’absence 
de retour de la personne, ses proches questionnent, voire peuvent regretter 
les décisions prises pour la personne. Le personnel soignant s’appuie sur des 
signaux anormaux chez la personne en situation de polyhandicap en obser-
vant des changements physiques (expression faciale, etc.). Il est essentiel de 
favoriser l’expression et l’autodétermination des personnes en situation de 
polyhandicap dans la relation thérapeutique (Sato, 2022).

L’accompagnement des personnes en situation de polyhandicap dans le cadre 
de la communication suppose la prise en compte du réseau social de la personne 
afin de partager les observations à propos de la manière de communiquer de la 
personne en situation de polyhandicap. De manière générale, il est important 
que les personnes présentant un polyhandicap soient accompagnées par des per-
sonnes qui leur sont familières avec une stabilité. Les interventions centrées 
sur les partenaires de communication, familles et professionnels, permettent 
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d’associer ces partenaires aux interventions et à l’évaluation. La formation ini-
tiale et continue des professionnels est essentielle afin qu’ils soient plus aptes 
à interagir avec ces personnes et qu’ils connaissent les recommandations de la 
littérature en termes de bonne pratique pour qu’elles soient déployées sur le 
terrain.

Les accompagnements doivent être proposés tout au long de la vie, le plus 
précocement possible comme à l’âge adulte. De nombreux auteurs relèvent 
encore le besoin de recherche à propos de l’intensité et la durée des inter-
ventions, leur effet et le maintien des progrès (Goldbart et coll., 2014). 
En Suède, la gratuité du matériel technologique peut être proposée (Rensfeld 
Flink et coll., 2022). Formation et financement sont deux aspects cruciaux de 
l’accompagnement des personnes en situation de polyhandicap.
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22
Apprentissages

Les progrès de la médecine en matière de rééducation, d’alimentation, 
de prise en soins de la douleur et de l’épilepsie ont contribué à diminuer 
les souffrances physiques des personnes polyhandicapées, et à augmenter 
leur espérance de vie. Cette évolution a permis d’accorder une place de 
plus en plus importante à l’observation de leur vie psychique, et de mieux 
reconnaître la personne polyhandicapée dans toutes ses dimensions. Son 
éducation, et plus récemment l’enseignement qui lui est donné (voir cha-
pitre « Inclusion et scolarisation »), constituent aujourd’hui des enjeux 
importants de son accompagnement. De nombreux travaux s’accordent 
sur la nécessité d’intégrer la dimension des apprentissages dans le pro-
jet individualisé des jeunes polyhandicapés ou des jeunes avec « Profound 
Intellectual and Multiple Disabilities » (PIMD) (Arthur-Kelly et coll., 2008 ; 
Ebersold et Detraux, 2013 ; Bennett et coll., 2014 ; Benoit, 2020 ; Maes 
et coll., 2020). Pour autant, la modélisation de l’accès aux apprentissages 
pour ce public commence seulement à être discutée. Elle constitue un 
objet complexe :
•  par manque de connaissances sur les compétences cognitives et socio-
émotionnelles de la personne polyhandicapée, et en conséquence d’outils 
fiables pour les évaluer dans toute leur diversité et leur atypicité (Chard et 
Roulin, 2015) ;
•  du fait de la complexité écologique de la communication (Bennett et coll., 
2014) et des difficultés d’accès à la subjectivité de la personne polyhandicapée 
(Toubert-Duffort, 2011 ; Toubert-Duffort et Dumont, 2017).

Les enjeux de l’accompagnement pédagogique et éducatif sont, dans ce 
contexte, à la fois fonctionnels et éthiques  : comment l’enfant polyhandi-
capé apprend-il, et comment l’évaluer sous l’angle de ses compétences et de 
ses aptitudes, alors que la massivité de ses troubles fait bien souvent écran à 
la personne (Corbeil, 2021) ? Comment, pour envisager des contenus d’ap-
prentissage, accéder à ses manières singulières d’être au monde, si discrètes 
soient-elles (Saulus, 2007 ; Scelles, 2020) ? Comment se rendre suffisamment 
sensible à des processus difficiles à percevoir et à interpréter (fonctionnement 
idiosyncrasique) ?



Polyhandicap

590

Quels sont les apprentissages à privilégier ; quelles sont leurs méthodologies 
et quels sont leurs contenus ?

L’éducation des personnes polyhandicapées soulève donc de « nombreux 
challenges, pour les praticiens, les familles et les politiciens » (Lyons et 
Arthur-Kelly, 2014). Parmi les défis à relever, celui des pratiques et des 
méthodes d’apprentissage se pose. Nous chercherons à dégager les principes 
(didactiques, écologiques et méthodologiques) et les stratégies pédagogiques 
à retenir pour une éducation de qualité.

Des besoins et des modalités d’apprentissage spécifiques

Des besoins spécifiques d’accompagnement

Dans la mesure où actuellement les travaux et les réflexions sont orientés 
vers les besoins des personnes handicapées plutôt que sur leurs troubles, défi-
ciences ou manques (Dayan et coll., 2015), nous rappelons quelques caracté-
ristiques des besoins généralement constatés chez des enfants et adolescents 
polyhandicapés, tout en soulignant la grande hétérogénéité de ce groupe de 
personnes  : chacune a sa singularité, sa personnalité, son parcours dans un 
milieu socio-familial déterminé.

Haut niveau de soin et d’attention

Tout d’abord, la personne polyhandicapée a besoin d’un haut niveau de soin 
et d’attention, tout au long de sa vie. Les moments de soins, répétitifs, peuvent 
être considérés comme des moments d’apprentissage s’ils correspondent tou-
tefois à des objectifs éducatifs clairement définis et soutenus par l’équipe 
(Maes et coll., 2020). Ils constituent en effet des occasions de nouer des rela-
tions interactives et chaleureuses, nécessaires pour apprendre (Petitpierre 
et coll., 2007). Ils s’inscrivent également dans une temporalité et un espace 
que la personne polyhandicapée devra progressivement apprendre à repérer 
(Chavaroche, 2021). Enfin, ces soins de nature différente (soins d’hygiène 
et alimentation, soins médicaux et rééducatifs) s’exercent sur un corps dont 
les limites sont peu ou mal investies par la personne polyhandicapée, compte 
tenu de ses troubles neurologiques précoces.

Lors des soins, l’enfant, l’adolescent ou même l’adulte polyhandicapé se trou-
verait, en suivant l’hypothèse d’une psychogenèse imparfaite, « dans un état 
de totale perméabilité, voire porosité, avec son entourage, la délimitation 
moi/non moi que permet l’investissement de sa peau comme limite étant ici 
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sa manière d’être au monde, de se mouvoir, de penser, de ressentir, de per-
cevoir le monde et de se percevoir, et repérer ses compétences à agir sur le 
monde (Scelles, 2020). Ainsi la question de l’évaluation des compétences 
reste centrale pour analyser de manière suffisamment fine les potentiels, les 
besoins d’apprentissage, et envisager des objectifs opérationnels (voir cha-
pitre « Évaluation des compétences et des déficiences »). À l’heure actuelle, 
aucun test standardisé n’est en mesure de donner une estimation précise du 
niveau de fonctionnement cognitif de la personne polyhandicapée (Nakken 
et Vlaskamp, 2002 ; Arvio et Sillanpää, 2003). En dépit de ce manque 
d’outil précis d’évaluation globale, leur quotient intellectuel est estimé 
comme étant inférieur à 20 et leur âge global de développement inférieur 
à 2 ans (Ware, 1994). En conséquence, il est généralement admis que leur 
intelligence générale se situe au niveau du stade sensori-moteur, donnant 
lieu à l’expression de compétences de type : permanence de l’objet, imitation 
(vocale et gestuelle), relations de causalité opérationnelle et relations spa-
tiales entre les objets, développement de schèmes sensori-moteurs (Kerssies 
et coll., 1989).

L’absence d’évaluation pourrait avoir des conséquences néfastes sur l’accom-
pagnement de la personne polyhandicapée, à la fois sur le plan du soutien 
humain mais aussi dans l’aménagement de son environnement (Vlaskamp, 
2005). De nombreux auteurs insistent sur le rôle de l’évaluation comme base 
de l’intervention éducative, de manière à suivre et quantifier une évolu-
tion dont les changements peuvent s’opérer de manière lente et parfois peu 
perceptible (Detraux, 2013 ; Scelles et Petitpierre, 2013 ; Chard et Roulin, 
2015 ; Scelles, 2021).

Différents modèles et travaux permettant d’appréhender les processus 
et les modalités d’apprentissage

Pour la personne polyhandicapée, les différentes atteintes (sensorielles, 
motrices, cognitives, somatiques) ont une influence mutuelle sur son 
fonctionnement global, et impactent massivement le développement qui 
suit une trajectoire atypique. L’environnement humain peut alors limiter 
autant que possible les conséquences du polyhandicap grâce à des inter-
ventions médiatrices et facilitatrices mais il peut également, s’il n’est pas 
bien ajusté, faire obstacle à l’expression de la personnalité (figure 22.1), 
par exemple en niant toute subjectivité (Blondel et Delzescaux, 2018), ou 
encore accroître la passivité et le repli sur soi de la personne polyhandica-
pée, en ne mettant pas en place les conditions d’accès aux apprentissages 
(Chard et coll., 2014).
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Enjeu du corps dans l’apprentissage : l’approche instrumentale  
et la cognition incarnée

L’approche instrumentale développée par Bullinger insiste sur la néces-
sité d’apprivoiser d’abord le fonctionnement de son propre organisme et de 
connaître implicitement les lois qui gouvernent celui-ci, comme par exemple 
reconnaître et réguler l’émotion qui accompagne l’expérience, avant tout 
autre apprentissage. Le concept d’instrumentation développé par Bullinger 
(Bullinger, 1994 et 2007) correspond au processus par lequel l’enfant s’appro-
prie ses systèmes sensoriels et moteurs et les élabore, sur un plan représentatif 
en tant qu’outils, afin de les mettre au service de son activité psychique. Sur 
le plan des réactions aux stimulations, l’exploration de l’objet, au cours de 
laquelle l’enfant extrait et traite des informations, constitue l’étape la plus 
aboutie du processus d’instrumentation. L’enfant est alors capable d’identifier 
et de développer des attentes face aux propriétés d’un objet ou d’un maté-
riel donné, en manifestant ainsi progressivement sa capacité d’anticipation. 
La première étape de ce processus est la réaction d’alerte à des stimulations 
extérieures : un bruit, une odeur… qui conduisent à un recrutement tonique. 
Ce dernier, lorsqu’il est exagéré, se manifeste le plus souvent par une hyper-
extension, lors d’intenses sollicitations. Il s’agit, par exemple, de la réponse 
du tout-petit à des gestes brusques ou à des bruits inattendus. Au fil des expé-
riences (habituations), ce recrutement tonique diminue d’intensité permet-
tant que s’organisent des mises en forme de postures facilitant l’orientation 
vers la stimulation  : le nourrisson adapte sa posture et tourne la tête vers 
la personne, la source sonore ou le mobile. Le soubassement de conduites 
gestuelles organisées réside dans une régulation tonique ajustée, libérée de 
l’état d’alerte, qui permet la mise en place de postures adaptées. Cette mise en 
place de la posture est nécessaire pour que puissent se dérouler les deux étapes 
suivantes du processus d’instrumentation, où l’enfant coordonne ses informa-
tions sensorielles, élaborant ainsi ses premiers rapports spatiaux : le geste qui 
saisit l’objet est une source d’informations tactiles, tendineuses… mais aussi 
visuelles et sonores. Pour Bullinger, c’est dans la coordination de ces modalités 
sensorielles que l’espace se vit et que la représentation de l’espace se construit. 
L’enfant va pouvoir s’appuyer sur ces élaborations de l’environnement dont 
son corps fait partie, et mettre en place des activités d’exploration et de mani-
pulation, elles-mêmes sources de nouvelles expériences et de représentations.

Deux autres facteurs fondamentaux favorisent le processus d’instrumentation : 
il s’agit d’une part de la possibilité d’agir (pour une revue sur la question, voir : 
Rizzolatti et Luppino, 2001) ; et d’autre part de faire l’expérience de covariations 
sensori-motrices, c’est-à-dire de relations entre des sensations et des mouve-
ments, ce qui permet au très jeune enfant d’explorer et de comprendre le monde 
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qui l’entoure (Bullinger, 1994). La découverte d’un effet, issu d’une expérience 
personnelle (en suivant le principe d’activité), même obtenu fortuitement, 
conduira alors la plupart du temps l’enfant à la répétition et à la vérification 
de la boucle sensori-motrice, avec la découverte de la relation « cause-effet ».

« L’instrumentation atypique des moyens sensori-moteurs des personnes 
polyhandicapées a fait l’objet de plusieurs descriptions dans la perspective 
instrumentale » (Petitpierre-Jost, 2005). Deux formes d’instrumentation sont 
par exemple fréquemment observées chez la personne polyhandicapée  : le 
blocage de la respiration qui compense des difficultés de régulation tonique 
de l’axe corporel, et la mobilisation du système visuel qui permet de contrôler 
la posture (Bullinger, 1994 et 2002). Compte tenu des particularités présentes 
chez de nombreuses personnes polyhandicapées au niveau visuel, auditif, 
moteur, ou même oro-alimentaire, la question de l’instrumentation se pose 
pour les apprentissages. Elle incite à interroger le développement de chaque 
personne en partant d’abord de l’organisation biologique qui fonctionne dans 
un environnement donné, puis d’approcher son développement psycho-
logique en identifiant ses premières conduites dans la tâche, et finalement, 
de mettre en évidence l’appropriation progressive de ses différents systèmes 
sensori-moteurs sur un mode instrumental (Petitpierre-Jost, 2005).

Pour Suchman (1987), la cognition prendrait véritablement racine dans le 
corps, dans ses composantes sensori-motrices et émotionnelles les plus pro-
fondes. Dans cette approche, l’activité cognitive et l’engagement corporel 
et moteur seraient indissociables, et la situation, telle qu’elle est vécue par 
l’acteur, aurait une place fondamentale  : malgré le contexte objectif d’une 
situation donnée, chacun se construit en effet sa propre expérience en fonc-
tion de ses intérêts, de ses intentions ou de sa motivation, et en tire des signi-
fications personnelles. En suivant le paradigme de la cognition incarnée qui 
insiste sur le point de vue de l’acteur et de l’engagement de son corps, Chard 
et Roulin (2015) s’interrogent sur le statut d’acteur des personnes polyhan-
dicapées, dont les possibilités de raisonnement et d’action sont si limitées. Ils 
remarquent qu’en étant engagée corporellement dans une situation donnée, 
la personne polyhandicapée est déjà présente physiquement. Cette présence 
constituerait une première forme d’engagement qui, en retour, mobiliserait 
l’aidant lui-même dans son rôle de facilitateur pour permettre à la personne 
polyhandicapée de se construire une expérience subjective. « Ainsi, dans 
toute situation dans laquelle elle serait engagée, chaque personne polyhandi-
capée devrait être en capacité d’extraire des significations qui lui sont propres, 
en lien avec ses expériences passées, ses émotions, et de générer des attentes 
par rapport à ses propres actions et aux actions des autres, de mobiliser ses 
connaissances et de les confronter » (Chard et Roulin, 2015).
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être de l’ordre de la mémorisation, de la discrimination, avec des comporte-
ments sociaux adressés (par exemple : sourire en réponse à la présence d’une 
personne) et des capacités d’attention sélective vis-à-vis de l’environne-
ment. Ainsi l’intention de communiquer devient manifeste, avec la présence 
de mouvements intentionnels dirigés vers l’extérieur dans le but d’agir sur 
l’environnement ;
•  polyhandicap de profil 3 (éprouvé entitaire d’existence) : ce stade de déve-
loppement se caractérise par des possibilités d’attention à la fois sélective et 
conjointe, et de partage émotionnel sur la base d’un accordage affectif. La per-
sonne se montre en capacité de comprendre certaines consignes, peut avoir 
accès à certains codes de communication (tels que le « oui » et le « non ») 
et exprimer des choix. Les liens de causalité, la permanence de l’objet, et des 
activités symboliques (jeux symboliques, reconnaissance de pictogrammes…) 
émergent. Par « éprouvé d’existence », Saulus évoque l’éprouvé par lequel 
« un être connaît d’une chose ce qu’elle est » (Saulus, 2017), et par « activité 
de conscience », l’activité par laquelle « un être connaît qu’il connaît d’une 
chose qu’elle est et ce qu’elle est ». Ce modèle a l’originalité de concerner des 
personnes polyhandicapées de tous âges. Les travaux de Juliane Dind (2018) 
tendent à valider de manière empirique l’approche de Saulus, et précisent les 
indicateurs de la conscience de soi (Dind, 2018). Juliane Dind (2020) insiste 
sur l’intérêt de développer, chez la personne polyhandicapée, la conscience de 
soi, en proposant des activités et des apprentissages spécifiques (Dind, 2020).

Enjeu de conditions favorables aux apprentissages : la répétition 
et l’observation des niveaux de vigilance de la personne polyhandicapée

Depuis quelques années, de nouveaux paradigmes expérimentaux voient le 
jour dans le champ de la recherche scientifique sur le polyhandicap.

Le paradigme d’habituation visuelle a pu ainsi être proposé à un groupe de 
personnes polyhandicapées, avec pour objectif de mieux cerner leur fonction-
nement perceptif, et ainsi faire des inférences sur leurs capacités cognitives 
(Chard, 2014 ; Chard et coll., 2014). Ces études ont permis de mettre en 
évidence des capacités de mémorisation à court terme et de discrimination. 
Mais leur plus grand intérêt est d’avoir démontré l’importance de l’exposition 
répétée comme condition de base pour tout apprentissage d’une personne 
polyhandicapée.

Le second corpus d’études susceptible d’apporter des connaissances sur le 
cadre éducatif et pédagogique est constitué des travaux sur les états d’éveil. 
À l’origine, l’observation des niveaux de vigilance et d’attention du très jeune 
enfant a fait l’objet de descriptions minutieuses dans des travaux s’intéressant 





Polyhandicap

606

2020). Ce modèle a l’intérêt de mettre en évidence les facteurs qui contri-
buent, à des niveaux différents, à une éducation de qualité pour ce groupe 
spécifique. Il décrit en effet les différents éléments-cadres (contexte poli-
tique, institutionnel, familial, professionnel et personnel) qui, de manière 
systémique, interviennent pour soutenir (ou non) les processus d’apprentis-
sage se développant au sein de la classe et au niveau de l’école. Les auteurs 
montrent que les variables relatives aux entrées (population scolaire, jeune 
polyhandicapé, famille du jeune, enseignants) déterminent le processus 
éducatif et les résultats pédagogiques obtenus. Ils insistent également sur la 
nécessité de prendre en compte ces variables, même si on n’a pas toujours 
la possibilité de les changer. Par exemple, les élèves peuvent développer des 
complications sur le plan de leur santé, ce qui va immanquablement retentir 
sur le temps consacré aux apprentissages mais aussi sur leur disponibilité à 
apprendre, et donc leurs acquisitions.

Contexte
� Infrastructure
� Politique et �nancement

Input
� Population scolaire
� ÉlŁves avec polyhandicap
� Situation familiale
� Enseignants

Process
Niveau de la classe
� Plan Øducatif individuel
� Programme adaptØ
� Rôle de l�enseignant
� Outils pØdagogiques
� Regroupements
   et climat de classe
� Soins

Niveau de l’école
� Politique scolaire
  et direction
� Enseignant et Øquipe d�Øcole
� Accompagnement
   et formation
� Partenariat
  avec les parents

Outcome
� CompØtences fonctionnelles
  de vie
� Interaction et participation
   sociales
� Apprentissages scolaires
� QualitØ de vie

Figure 22.2 : Indicateurs clés pour un environnement d’apprentissage optimal 
destiné à des élèves polyhandicapés (d’après Maes et coll., 2020)
Reproduit à partir de « De l’éducation des élèves présentant un polyhandicap (PIMD) », de Maes B, Penne A, 
Vastmans K. La nouvelle revue - Éducation et société inclusives 2020 ; 88 : 121-34. © droits réservés.

À partir de ce modèle et des travaux qui étudient les principes d’une inter-
vention éducative réussie, nous avons identifié trois ordres de principes : des 
principes portant sur l’écologie du système, des principes d’ordre méthodo-
logique qui s’appliquent aux différents niveaux du système (classe, école, 
famille, groupe de pairs, etc.) et des principes didactiques qui concernent plus 
directement l’intervention de l’enseignant en classe.
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Principes portant sur l’écologie du système, de manière à favoriser 
la communication

Les interactions entre une personne polyhandicapée et d’autres partenaires 
sont essentielles pour répondre aux besoins de contacts sociaux, mais elles 
nécessitent de réfléchir à l’aménagement du contexte pour être efficientes 
(Maes et coll., 2020).

Les relations avec des pairs, avec ou sans handicap, offrent de multiples 
occasions d’apprendre, et de nombreux chercheurs insistent sur la nécessité 
de les favoriser (Block et coll., 2007 ; Arthur-Kelly et coll., 2008 ; Bortoli 
et coll., 2012 ; Nijs et coll., 2016 ; Maes et coll., 2020 ; Nijs, 2020 ; Scelles, 
2020) pour développer des possibilités d’imitation, d’identification ou de 
différenciation, susciter des liens affiliatifs qui vont leur permettre de vivre 
des expériences affectives différentes de celles qui s’éprouvent dans la rela-
tion « hiérarchique » avec un adulte (Nijs, 2020), comme par exemple faire 
l’expérience de la négociation (Scelles, 2020). Le groupe ne doit pas être 
trop grand pour pouvoir répondre aux besoins individuels et apporter suffi-
samment d’attention individuelle (Colley, 2013 ; Lawson et Jones, 2018). 
Avec ses règles, son espace, sa temporalité et ses routines, le groupe offre un 
cadre propice à l’appropriation de repères spatio-temporels. Il inscrit l’en-
fant dans un espace social repéré par tous, favorise les apprentissages liés à 
la socialisation, et offre l’opportunité d’expérimenter un partage d’évène-
ments et de contenus (émotions, images, mots, sons, etc.) qui, étayés sur le 
groupe, ont plus de chances d’être mémorisés par chacun (Toubert-Duffort 
et coll., 2018), surtout s’il s’agit d’expériences multi-sensorielles positives 
(Ostlund, 2015).

Toutefois, les situations d’interaction, qu’elles se déroulent dans le contexte 
d’une dyade (adulte/enfant polyhandicapé) ou dans le contexte d’un petit 
groupe (entre enfants avec ou sans polyhandicap et entre enfants polyhan-
dicapés et adultes) nécessitent, pour être efficientes sur le plan de la com-
munication, la prise en compte de différentes variables (Arthur, 2003 et 
2004 ; Arthur-Kelly et coll., 2007 ; Amaral et Celizic, 2015 ; Kamstra et 
coll., 2019), et l’aménagement du contexte en conséquence (en particulier 
l’installation des partenaires de communication de manière à faciliter leurs 
interactions).

Certaines variables relèvent de l’écologie du contexte, comme l’installation et 
le positionnement des partenaires de communication dans l’espace, leur proxi-
mité ou à l’inverse leur éloignement les uns par rapport aux autres, l’aménage-
ment de l’espace, la position du matériel, la taille du groupe, la manière dont 
les adultes se déplacent et interviennent lors des interactions entre pairs, etc. 
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Ces variables peuvent constituer une entrave aux possibilités d’interagir, ou a 
contrario soutenir les interactions. Propres au contexte, elles entrent en inte-
raction avec les caractéristiques personnelles de l’élève polyhandicapé (ses 
modalités de communication particulières, ses états d’éveil, son propre posi-
tionnement dans l’espace, ses déficits sensoriels, en particulier visuel, etc.). 
L’ensemble de ces variables, combinées les unes aux autres conduit, lors des 
activités pédagogiques, à une très grande diversité de situations.

Les travaux de Sara Nijs ont également mis en évidence des facteurs équi-
valents qui influencent positivement ou négativement les interactions entre 
pairs (Nijs, 2020) :
•  les caractéristiques personnelles  : l’âge, le sexe, le niveau de dévelop-
pement interviennent dans l’attrait que le partenaire de communication 
représente pour les jeunes polyhandicapés, tandis que les troubles et la len-
teur de leurs réactions constituent un obstacle supplémentaire durant la 
communication ;
•  la présence et l’intervention des adultes influencent les interactions avec 
des pairs. Positivement et directement, l’adulte a un rôle en réunissant des 
enfants et en leur offrant la possibilité d’interagir. D’autre part, il peut adop-
ter des comportements d’étayage social pour favoriser la communication 
avec des pairs (par exemple en sollicitant une attention mutuelle ou encore 
en organisant des activités qui mobilisent une attention conjointe). Mais 
également négativement, l’adulte peut aussi distraire les pairs de l’attention 
qu’ils se portent entre eux, et même interrompre les interactions (Hostyn et 
coll., 2011) ;
•  les jouets ou objets peuvent rapprocher les enfants ou au contraire les dis-
traire de leur attention aux pairs ;
•  la taille du groupe ainsi que la régularité des rencontres : les interactions 
entre pairs sont favorisées par le degré de familiarité qui se crée dans le temps 
et grâce à leur histoire commune. Le groupe ne doit pas être trop grand (4 à 
8 personnes) (Colley, 2013 ; Nijs, 2020 ; Petitpierre et Squillaci, 2020).

Nous retiendrons de ces travaux trois grands principes portant sur l’écologie 
du système. Tout d’abord, pour interagir avec des partenaires de communica-
tion (en particulier des pairs), les jeunes apprenants polyhandicapés doivent 
avoir la possibilité de rencontrer leurs pairs (handicapés ou non) en parta-
geant un espace-temps et des activités ensemble. Ensuite, la manière dont 
les personnes polyhandicapées sont positionnées les unes par rapport aux 
autres doit être pensée pour faciliter les échanges entre elles. Leur installation 
(assise, couchée, en fauteuil…) est également primordiale pour favoriser une 
communication qui s’exerce souvent dans la proximité des corps (se toucher, 
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se mouvoir, s’entendre…) et par l’intermédiaire de signes parfois très discrets 
et lents à pouvoir se manifester (mouvements du corps, gestes, vocalises). 
Enfin, le comportement du professionnel, à proximité physique des enfants, a 
une influence majeure sur leurs comportements interactifs. Le tableau 22.I ci-
dessous illustre les comportements d’étayage social que l’accompagnant peut 
apporter pour soutenir les interactions entre pairs.

Tableau 22.I : Étayage social (d’après Nijs, 2020)

Comportement de l’accompagnant Exemples

Nommer des actions « Donne-la à Anne »

Initier un jeu avec des pairs Faciliter le lancer de balle

Inclure un enfant dans un groupe de pairs Interagir avec l’enfant et un pair

Initiation à la proximité Placer les enfants à proximité les uns des autres

Communiquer à propos d’un pair « Regarde c’est Ben »

Communiquer sur les caractéristiques du pair « Regarde, Anne tient une balle »

Communiquer sur les sentiments du pair « Je trouve que Ben a l’air triste »

Principes méthodologiques

Les principes méthodologiques qui conditionnent une éducation et un ensei-
gnement de qualité concernent aussi bien les institutions spécialisées (médico-
sociale, sanitaire) que l’institution scolaire, co-responsables au regard des 
enjeux de l’accompagnement pédagogique de la personne polyhandicapée.

Comme nous l’avons précédemment évoqué et en suivant le modèle de Maes 
et coll. (2020) (cf. supra figure 22.2), un ensemble d’éléments institutionnels 
conditionnent la mise en œuvre des dispositifs d’apprentissage pour la per-
sonne polyhandicapée. Ce sont :
•  le projet éducatif individuel : c’est un support essentiel, interdisciplinaire, 
(appelé aussi « plan éducatif individuel » dans la littérature) qui permet 
d’avoir une vue d’ensemble claire et cohérente des aptitudes, des limites, des 
besoins d’assistance, des centres d’intérêt et des préférences de l’élève. Ce sup-
port doit s’étayer sur une évaluation globale du fonctionnement. Y figurent les 
objectifs d’apprentissage à long terme et à court terme, le choix des stratégies 
éducatives pour atteindre ces objectifs et rendre l’environnement accessible. 
Ce projet devrait pouvoir s’appuyer aussi sur un « programme d’enseignement 
adapté » définissant plus largement une progression possible. Nous avons pré-
cédemment montré qu’en France cet outil n’existe pas en tant que tel, même 
si le socle commun de compétences et la circulaire n° 89‑19 constituent des 
références possibles ;
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•  l’évaluation globale s’organise en équipe pluridisciplinaire élargie aux parents : 
elle est dynamique et continue, se pratique à l’aide de questionnaires, d’obser-
vations systématiques et répétées, d’échanges et d’élaborations. Elle porte sur 
l’ensemble des domaines de compétences (et sur les limites), sans omettre de s’in-
téresser aux indicateurs de personnalité (goûts, intérêts particuliers) et aux moda-
lités de communication et d’exploration de l’environnement. Ainsi apporte-t-elle 
des informations précieuses sur le fonctionnement cognitif, sensoriel (visuel, audi-
tif, tactile, olfactif) et moteur, si toutefois elle se fait en contexte écologique, et se 
répète, grâce à des observations continues et fines. Elle peut utiliser des situations 
médiatisées par du matériel (par exemple : le MSST [Multi-Sensory StoryTelling] 
book, livre multi-sensoriel utilisé aux Pays-Bas  : ten Brug et coll., 2012). Pour 
être efficiente, il est recommandé qu’elle privilégie un croisement des points de 
vue entre parents et professionnels (Atlan et coll., 2020 ; Corbeil, 2021 ; Scelles, 
2021). L’observation peut également être assistée par la vidéo pour une microana-
lyse (Corbeil et Normand-Guérette, 2012 ; Corbeil, 2021) ;
•  les outils pédagogiques  : avec le matériel adapté, ils favorisent l’appren-
tissage et la participation des élèves polyhandicapés (Maes et coll., 2020). Il 
peut s’agir de dispositifs de communication améliorée, du matériel sensoriel, 
des tablettes numériques adaptées. Les aides techniques ou technologies d’as-
sistance sont souvent envisagées en lien avec les activités et les objectifs d’ap-
prentissage. Par exemple, des interrupteurs ou des contacteurs seront utilisés 
pour offrir des moyens de contrôle et d’expression à la personne polyhandica-
pée, ou encore pour susciter sa participation, améliorer ses états d’éveil et son 
engagement (Lancioni et coll., 2012) ;
•  un suivi coordonné au sein de l’équipe : les rôles et les responsabilités doivent 
être clairement identifiés, une concertation et une communication efficaces 
s’imposent pour réussir. « L’éducation et le soin convergent idéalement dans 
un plan d’ensemble qui relève de la responsabilité conjointe du personnel sco-
laire, ainsi que des thérapeutes et des aidants du quotidien » (Maes et coll., 
2020). Créer des opportunités d’apprentissage et de mobilisation cognitivo-
sensori-motrice, doit être mis en œuvre non seulement par le personnel ensei-
gnant, mais aussi par le personnel soignant (Petitpierre et Squillaci, 2020) ;
•  un partenariat de qualité avec les parents  : de nombreux auteurs le pré-
sentent comme un aspect essentiel de l’éducation des élèves polyhandicapés 
(Colley, 2013 ; Maes et coll., 2020 ; Toubert-Duffort et coll., 2022).

Principes didactiques

Plusieurs auteurs ont interrogé les principes didactiques favorisant les proces-
sus d’apprentissage chez la personne polyhandicapée, à partir des différents 
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pouvoir s’effectuer de manière multimodale, stimulant non pas seulement la 
vue, mais également l’audition, l’odorat, le toucher » (p. 39). Chard et Roulin 
rejoignent Petitpierre-Jost (Petitpierre-Jost, 2005) pour qui la cohérence 
cognitive s’obtient par le biais de sollicitations sensorielles et motrices, et en 
aidant la personne polyhandicapée à faire le tri des objets, pour ne garder que 
les plus pertinents, au regard des objectifs d’apprentissage ;
•  favoriser l’engagement corporel et le mouvement ;
•  proposer des contenus d’apprentissage signifiants pour la personne. Quel 
sens l’enfant donne-t-il à ce qu’on lui propose ? Les contenus choisis sont-ils 
utiles à son développement, « à son plaisir d’être au monde, dans le monde 
et avec le monde, et à son désir de créer ? » (Scelles, 2020). Chard et Roulin 
comme Scelles, insistent sur la nécessité de proposer des activités prenant en 
compte les intentions, les intérêts et les préoccupations de la personne.

Synthèse des stratégies et attitudes pédagogiques

S’agissant des stratégies pédagogiques, Corbeil (2021) met en avant la néces-
sité d’offrir à l’élève un ensemble de médiations, conçues comme des aides 
mises à sa disposition et à sa portée, qu’il peut utiliser, ou non, en fonction de 
ses besoins propres. Ces médiations favoriseraient ainsi son autonomie.

L’intérêt du travail d’attention conjointe est également souligné par plusieurs 
auteurs (Chard et Roulin, 2015 ; Ostlund, 2015 ; Toubert-Duffort et coll., 
2018). Pour Chard et Roulin (2015), « un travail d’attention conjointe autour 
des objets signifiants permettra progressivement à la personne de mieux orga-
niser sa perception de l’environnement et d’avoir une meilleure anticipation 
de l’action de son entourage sur les objets, mais aussi sur sa propre personne ». 
Une activité conjointe peut également apporter des occasions d’interactions 
avec des pairs (Nijs, 2020).

La capacité à prendre conscience des stratégies d’inter-relation avec la 
personne polyhandicapée, le contexte dans lequel les apprentissages se 
déroulent ainsi que la perception que l’on a de cette personne, interviennent 
dans les potentialités d’expression de ses compétences et dans les apprentis-
sages eux-mêmes (Neerinckx et Maes, 2016). La pédagogie auprès de jeunes 
polyhandicapés requiert donc des attitudes professionnelles adaptées, que 
des travaux mettent en avant. Les élèves polyhandicapés ont en effet besoin 
de relations de grande qualité avec leurs enseignants pour s’engager dans 
les apprentissages (Arthur-Kelly et coll., 2007 ; Downing, 2010 ; Bortoli et 
coll., 2012). Certaines attitudes, comme la valorisation systématique des 
comportements positifs et l’étayage du franchissement de la petite étape 
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suivante dans la zone proximale de développement, permettent d’encoura-
ger l’apprentissage et de stimuler le potentiel de développement des élèves 
polyhandicapés (Kontu et Pirttimaa, 2010 ; Colley, 2013). Par ailleurs, 
reconnaître et stimuler l’expression des choix ou l’indication des préférences 
favorisent l’autodétermination et l’autonomie des élèves polyhandicapés. 
Enfin, le rôle de l’accompagnant, pendant les apprentissages, est de s’assu-
rer que les enfants bénéficient du soutien nécessaire pour comprendre leur 
environnement et agir sur lui (Arthur-Kelly et coll., 2007 ; Phelvin, 2013).

Conclusion

Nous avons pu montrer que les apprentissages, lorsqu’ils sont conçus en tenant 
compte du sens qu’ils prennent pour la personne, de ses intérêts propres et de 
son âge, peuvent répondre à des besoins fondamentaux de relations sociales, 
d’instrumentation du corps, et de développement des compétences. Ils sont 
également essentiels pour favoriser une certaine maîtrise de soi et de son envi-
ronnement, permettre à la personne d’être reconnue dans ses intentions, ses 
modalités particulières d’être au monde et de communiquer.

Nous savons aujourd’hui que les personnes polyhandicapées apprennent mal-
gré la massivité de leurs troubles, et qu’apprendre doit constituer un objectif 
pour tous, professionnels de l’accompagnement et aidants naturels, tant il y 
a intérêt à penser l’apprentissage de manière continue (« tout au long de la 
vie » et dans les différents espaces de vie), très individualisée, et en lien avec 
le soin.

La très grande hétérogénéité intra- et inter-individuelle de la population des 
personnes en situation de polyhandicap avec des profils de compétences et 
des parcours de développement très atypiques, rend plus nécessaire encore, 
contrairement aux modèles traditionnels d’acquisition de performance à par-
tir d’objectifs définis dans un programme, de comprendre les stratégies et les 
besoins propres à chaque personne polyhandicapée, avant d’envisager des 
objectifs d’apprentissage qui aient un sens pour elle. Nous avons pu montrer, 
pour répondre à ce défi, l’intérêt d’une approche pédagogique holistique, d’un 
projet éducatif personnalisé, et d’un plan d’étude définissant clairement les 
objectifs d’apprentissage attendus pour les élèves polyhandicapés. Les défis 
que soulèvent les apprentissages sont encore nombreux mais les connaissances 
en ce domaine permettent d’affirmer qu’en respectant certains principes 
(didactiques, méthodologiques) et en adoptant des stratégies pédagogiques 
adaptées, la personne polyhandicapée peut tirer un réel profit des situations 
d’apprentissage.
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23
Inclusion et scolarisation

Parler d’« élèves en situation de polyhandicap » n’est pas un oxymore, 
contrairement à l’idée reçue (une idée que l’on rencontre dans tous les 
milieux, y compris au sein de l’Éducation nationale). Les enfants polyhandi-
capés, quelles que soient leurs capacités, peuvent accéder à une scolarisation 
adaptée : il n’est pas absurde de réfléchir à leur inclusion scolaire.

Si l’enfant peut être scolarisé, ne pas le lui permettre, par exemple en déclarant 
qu’il est « trop handicapé » (Block et coll., 2007 ; Benoit, 2020 ; Cologon, 
2020) est une manière de signifier qu’il n’a pas sa place socialement ni droit au 
développement de ses capacités par l’intermédiaire d’apprentissages adaptés 
(voir chapitre « Apprentissages »).

Ce handicap « extrême » qu’est le polyhandicap peut avoir la vertu de ques-
tionner le cadre institutionnel et ses exigences implicites : pour y être accepté 
et recevoir un enseignement, quelles sont les conditions requises sur le plan 
institutionnel ? Quelle visée d’apprentissage dans le cadre de la scolarisation ? 
Quelles manifestations d’être au monde sont-elles attendues ? Comme dans le 
champ de l’autisme jugé déficitaire, il peut exister, dans le champ du polyhan-
dicap, des troubles majeurs de la relation ou de la communication mais aussi 
de réelles capacités d’apprentissage, voire d’apprentissages scolaires.

Il est possible d’entendre l’argument selon lequel un enfant polyhandicapé n’a 
pas de place dans un cadre scolaire habituel, mais il faut souligner qu’il s’agit 
surtout d’une position française, dans un contexte où le champ médico-social 
est très développé, avec des établissements bien organisés : on aura donc ten-
dance à penser en France la scolarisation au sein de ces établissements là où la 
majorité des articles internationaux consultés pour cette expertise se réfèrent 
à l’institution scolaire pour penser des adaptations médico-sociales en son 
sein (Hunt et coll., 2003 ; Block et coll., 2007 ; Ostlund, 2015 ; Bryon, 2020 ; 
Olarte et coll., 2020 ; Haakma et coll., 2021).

Si cette vision est la plus répandue, elle est essentiellement issue d’une 
réflexion classique issue des disability studies ou études sur le handicap où 
domine le « modèle social du handicap »  : l’environnement, le manque de 
reconnaissance, le poids de normes sociales constituent la plus grande part de 
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ce que l’on nomme « handicap ». Ainsi la réflexion a d’abord porté sur la sco-
larisation d’élèves en situation de handicap avec une atteinte physique dans 
les établissements qui refusaient de les accueillir au mépris de leurs capacités, 
puis d’une inclusion progressivement étendue aux troubles des apprentissages 
localisés (troubles « dys ») et aux troubles du comportement associés à l’au-
tisme dit de haut niveau. La spécificité du polyhandicap et l’importance des 
atteintes physiques et cognitives évaluées, rendent la question de la scola-
risation plus délicate : si les enseignements ne sont pas adaptés, si les soins 
ne peuvent que difficilement y être effectués, y a-t-il un réel intérêt pour ces 
enfants à fréquenter une école ordinaire, selon le principe généralement invo-
qué de l’école inclusive ?

D’autre part, la question de la scolarisation ne se pose pas dans les mêmes 
termes selon que l’on prend pour référence l’état existant des institutions et les 
possibilités de renforcer en leur sein les apprentissages, ou bien l’exigence théo-
rique d’une scolarisation pour tous et toutes dans une classe adaptée en milieu 
ordinaire, quelles que puissent être les difficultés actuellement constatées.

S’interroger à propos de la scolarisation fait intervenir une réflexion sur 
sa nécessité, une nécessité que l’on peut considérer comme absolue ou 
conditionnelle  : par exemple, le droit de plusieurs pays occidentaux et la 
CIDPH (Convention Internationale relative aux Droits des Personnes 
Polyhandicapées –  article  24) indiquent sa nécessité au sens légal, mais la 
pratique de la scolarisation semble plutôt être conditionnelle et paraît forte-
ment dépendre du contexte.

Si l’impossibilité de la scolarisation est désormais largement rejetée, en 
revanche il reste à discuter de sa pertinence : la scolarisation peut-elle aller 
contre l’intérêt de l’enfant ?

La réponse repose en réalité sur une analyse critique de ce que l’on appelle 
scolarisation. S’il ne s’agit pas d’une scolarisation dans un milieu ordinaire, 
selon quelles modalités adaptées doit-elle se développer ?

Le problème de la scolarisation des personnes 
polyhandicapées en France

Les formes de scolarisation

Dans le contexte français, les modalités de la scolarisation prennent les formes 
suivantes (Benoit, 2020 ; Bryon, 2020 ; Toubert-Duffort et coll., 2021).
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Inclusion dans un établissement scolaire ordinaire

Il s’agit d’une inclusion en Unité localisée d’inclusion scolaire (Ulis école 
ou collège), en classe à temps partiel ou complet avec l’aide d’un SESSAD 
(Service d’éducation spéciale et de soins à domicile) qui apporte un soutien 
spécialisé en développant des actions de soins et de rééducation dans les lieux 
de vie de l’élève en situation de handicap avec des moyens médicaux, para-
médicaux, éducatifs et pédagogiques adaptés.

Cette solution est généralement présentée comme relevant de la « scolari-
sation inclusive » correspondant le mieux aux textes de loi internationaux.

Scolarisation dans un établissement spécialisé

La spécialisation initiale de cet établissement est soit l’accueil d’enfants et 
adolescents atteints de handicap mental ou présentant une déficience intellec-
tuelle liée à des troubles de la personnalité, de la communication ou des troubles 
moteurs ou sensoriels (établissement de type IME, Institut médico-éducatif), 
soit l’accueil d’enfants et adolescents sujets à une déficience motrice impor-
tante (établissement de type IEM, Institut d’éducation motrice), ou encore 
l’accueil exclusif des enfants et adolescents polyhandicapés (Établissements 
et services pour Enfants et Adolescents Polyhandicapés, EEAP). En IME ou 
en IEM, l’élève polyhandicapé peut être envisagé sous l’angle de la déficience 
intellectuelle ou de la déficience motrice, ces établissements ayant tendance 
à accueillir un spectre plus large de troubles au fur et à mesure des années et 
des besoins exprimés dans la population.

Cette solution n’est généralement pas présentée comme relevant de la sco-
larisation inclusive, même si les personnes polyhandicapées peuvent être 
scolarisées avec des enfants ayant des capacités nettement plus développées 
(si tant est que l’on se fie aux manifestations objectivables de ces capacités). 
En effet, ces établissements sont d’abord médico-sociaux, et la scolarisation y 
a lieu par l’introduction en leur sein d’Unités d’Enseignement (UE) avec la 
présence d’enseignants spécialisés pour de petits groupes-classes.

Scolarisation partagée entre établissement scolaire ordinaire  
et établissement spécialisé

Cette solution qui combine sur des temps plus ou moins longs la fréquentation 
des établissements scolaires et l’accueil en établissements médico-sociaux est 
présentée comme relevant d’une inclusion partielle, en référence à l’idée que 
seule l’inclusion en milieu ordinaire peut être considérée comme de l’inclusion. 
Mais sans doute faut-il spécifier plus finement les moyens dont on dispose pour 
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permettre à un enfant de côtoyer d’autres élèves et surtout d’interagir réellement 
avec eux. Les besoins des élèves en situation de polyhandicap peuvent être si 
spécifiques que cette solution qui écarte une vision binaire du problème (scola-
risation inclusive ou absence d’inclusion) mérite d’être prise en considération.

Des modalités de la scolarisation vont dépendre l’appréciation de son impor-
tance pour un enfant polyhandicapé et le type d’engagement des profes-
sionnels envers lui (par exemple si le but de leur activité n’est pas scolaire 
mais tourné vers le soin ou l’accompagnement, le rôle des enseignants sera 
minimisé, voire dénoncé comme porteur d’une exigence disproportionnée). 
Si l’activité d’éducation ou d’enseignement prime, on tâchera d’adapter au 
mieux les formes de scolarisation.

On peut ainsi s’interroger sur les contenus : les besoins spécifiques des élèves 
polyhandicapés demandent une adaptation partielle et le plus souvent 
complète des contenus d’apprentissage.

Il en va de même des méthodes pédagogiques : chaque enfant polyhandicapé 
impose une forte idiosyncrasie dans le choix des modes de communication, 
d’échange (par exemple la prééminence du non-verbal, de l’accordage affec-
tif, par rapport à la communication verbale ordinaire).

Les groupes-classes seront généralement restreints  : la spécificité des élèves 
polyhandicapés ne leur permet pas toujours d’intégrer des groupes-classes 
ordinaires de telle manière que chacun puisse retirer des effets bénéfiques de 
cette scolarisation (tant les autres élèves, intéressés par la spécificité de l’en-
fant polyhandicapé, que lui-même). Être physiquement placé dans une salle 
ne signifie pas que l’on appartienne à un groupe : il peut s’agir purement et 
simplement d’une illusion d’inclusion.

Le temps de scolarisation quotidien sera réduit : de la même façon que pour le 
lieu physique, le temps utilisé doit être un réel temps d’activité et d’appren-
tissage (qu’il s’agisse des apprentissages proprement scolaires ou des appren-
tissages sociaux) ; d’autre part la durée proposée n’est souvent pas compatible 
avec le suivi des apprentissages ; il n’est pas rare que l’on parle d’« enfant 
scolarisé » lors même qu’il ne fréquente l’école qu’une ou deux heures par 
semaine, et encore, lorsque les places sont en nombre suffisant et que l’école 
se trouve dans une zone géographique accessible. Ici encore l’apparence pré-
vaut sur la réalité d’une situation.

Pour adapter au mieux les modalités d’enseignement à ces différents aspects, 
il faudrait pouvoir être en capacité de cerner finement les capacités d’appren-
tissage des enfants polyhandicapés. Le problème est que l’on ne se pose géné-
ralement pas la question en ces termes, les jugements de principe s’appuyant 
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sur une connaissance supposée du polyhandicap plus que sur une connais-
sance réelle.

Ainsi vont s’opposer dans la littérature deux tendances : l’une (la plus repré-
sentée) consistant à revendiquer l’inclusion scolaire au nom du droit, disant 
que les modalités d’inclusion sont à inventer ; l’autre (moins fréquente chez 
les chercheurs, plus fréquente en France chez les acteurs de terrain et les 
parents interrogés) supposant que les institutions sont le meilleur environne-
ment pour ces enfants puisqu’elles seront les mieux à même de leur offrir de 
manière continue et suffisamment consistante, à la fois des soins, des activités 
et des enseignements adaptés à leurs besoins.

Cela permet de construire une polarité entre deux tendances opposées, toutes 
deux certainement extrêmes et devant être nuancées en se situant dans l’es-
pace figuré par la double flèche (figure 23.1), en adaptant graduellement en 
fonction des conditions et des possibilités repérées chez l’enfant la forme don-
née à sa scolarisation.

Inclusion en milieu ordinaire     Scolarité en établissement

(minimisation des adaptations extérieures)Inclusion relative(minimisation des contraintes pratiques) 

Figure 23.1 : Illustration de la polarité entre inclusion en milieu ordinaire 
et la scolarité en établissement spécialisé

Entre ces deux pôles, se situerait une position plus nuancée, correspon-
dant à l’inclusion relative que nous avons évoquée ci-dessus, permettant de 
construire un parcours de scolarisation « sur mesure » et répondant à une 
prise en compte ajustée des besoins spécifiques de ces élèves. Elle impliquerait 
la coopération des équipes d’appui médico-social et des équipes éducatives et 
pédagogiques des établissements scolaires ordinaires. La circulaire n° DGCS/
SD3B/2019/138 du 14 juin 2019 relative à la création de ces équipes mobiles 
d’appui médico-social pour la scolarisation des enfants en situation de handi-
cap, à la rentrée 2019, va dans le sens des indispensables coopérations entre 
l’Éducation nationale et les ESMS (Établissement et service médico-social), 
s’agissant de la scolarisation des enfants polyhandicapés.

Compte tenu des modalités offertes par le système français actuel, l’organi-
sation de la scolarisation peut prendre différentes formes, en fonction des 
objectifs poursuivis, de l’âge et de l’évolution de l’enfant  : scolarisation en 
Unité d’enseignement (UE) dans un établissement médico-social, inclusion à 
temps partiel ou à temps complet dans une classe en établissement scolaire, ou 
encore scolarisation partagée entre deux lieux (établissement médico-social 
et établissement scolaire).
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Avantages et inconvénients des différentes formes de scolarisation

Limites de la position du « tout inclusif »

La position de l’inclusion nécessaire (ou du « tout inclusif ») a l’avantage 
de rappeler le droit à la scolarisation de tout enfant, mais l’inconvénient en 
pratique de ne pas prévoir comment le réaliser dans le cas précis des élèves 
polyhandicapés, à tel point que l’on peut se demander à leur sujet si elle est 
toujours réalisable. Il y a très peu de littérature disponible sur l’inclusion totale 
en pratique et en particulier aucun texte en France.

Trop d’exigences théoriques peuvent conduire à l’apparence d’inclusion que 
nous avons déjà dénoncée (par exemple, l’enfant est laissé seul au fond de 
la classe pendant un temps court et ne participe pas en réalité aux enseigne-
ments ni aux interactions au sein de la classe).

Par cette apparence d’inclusion, on peut négliger les difficultés majeures 
d’apprentissage, de communication et de participation rappelées dans la 
littérature à propos de ces élèves. On peut par exemple brandir la notion 
d’« égalité des chances » alors que celle-ci n’a guère de sens tant l’inégalité 
de naissance est marquée. Il conviendrait davantage de parler d’opportu-
nités maximales de développement des compétences individuelles. Cette 
formulation insiste davantage sur le potentiel de chaque individu à se déve-
lopper et à s’épanouir, quelles que soient ses capacités, plutôt que sur une 
idée d’égalité formelle. Elle suppose une plus grande compensation pour les 
personnes et laisse de côté la comparaison avec d’autres qui sera quasiment 
toujours dépréciative.

Cette idée de la compensation est compatible avec l’objectif de l’éduca-
tion inclusive qui est de permettre à chaque enfant de développer au maxi-
mum ses compétences, ses aptitudes et ses capacités, même lorsque celles-ci 
apparaissent a priori limitées ou très limitées, en fournissant les outils et les 
ressources nécessaires pour y parvenir.

Enfin, il convient de noter que l’éducation inclusive ne signifie pas nécessai-
rement que tous les élèves doivent être scolarisés dans des classes ordinaires, 
même avec du soutien et des aménagements spécifiques. Au contraire, une 
éducation inclusive peut prendre différentes formes, en fonction des besoins 
individuels de chaque élève. Cela peut passer par des classes spécialisées, des 
aménagements pédagogiques ou des accompagnements personnalisés. La ten-
dance inclusive se trouve ici plus nuancée, moins centrée sur une injonction 
et plus proche d’une solution intermédiaire prenant en compte l’exigence 
d’inclusion, mais en la replaçant dans un contexte donné.
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Limites de la position « non inclusive »

La position refusant l’inclusion en milieu ordinaire au profit d’une scolari-
sation en milieu spécialisé a l’avantage de rappeler les difficultés de santé et 
d’apprentissage propres aux personnes en situation de polyhandicap, et l’im-
portance de disposer dans un même lieu des services de soins et des lieux 
d’enseignement et d’éducation.

Mais elle peut conduire à la sous-estimation des capacités en ne proposant 
que des programmes dits « éducatifs » (en réalité seulement occupationnels), 
qui ne soient pas conçus comme de véritables enseignements (Benoit, 2020) ; 
d’autre part cette position peut passer à côté des avantages de la socialisation 
et le développement de ce que l’on appelle les compétences sociales ou social 
skills (Block et coll., 2007 ; Teramoto et Kawama, 2011 ; Nijs et coll., 2014 ; 
Maes et coll., 2020 ; Haakma et coll., 2021).

Suivant cette position, les personnels du secteur médico-social ont souvent 
une attitude ambivalente à propos des enseignants, qu’ils perçoivent à la fois 
comme porteurs d’une action bénéfique (même complémentaire ou acces-
soire), mais aussi comme porteurs d’un danger de mise en souffrance d’enfants 
que leur handicap accablerait déjà suffisamment, en raison d’une exigence 
disproportionnée (Toubert-Duffort et coll., 2018).

Ils ont le sentiment qu’il pourrait exister une grave inadéquation entre 
les pratiques enseignantes et les besoins des enfants concernés, voire un 
danger de souffrance pour eux, leurs représentations étant liées à la méta-
phore du « handicap lourd » (trop lourd pour être dépassé d’une manière 
ou d’une autre).

Les réticences relatives à la scolarisation existent également chez les ensei-
gnants hors du milieu spécialisé ou peu familiers de celui-ci, voire même dans 
le milieu spécialisé, certains doutant de l’intérêt d’une scolarisation pour les 
jeunes polyhandicapés, ce qui permet d’insister sur l’importance de la for-
mation des enseignants et des professionnels médico-sociaux pour lutter 
contre ce type de représentations. Des surprises de taille quant aux compé-
tences de lecture peuvent intervenir avec des enfants pourtant diagnostiqués 
polyhandicapés (Carette et Hasbrouck, 2022) avec des cas d’hyperlexie ou 
apprentissages autonomes de la lecture.

L’important à ce propos est essentiellement le dialogue entre professionnels, 
mais aussi entre professionnels et parents, pour conduire à un positionnement 
ajusté. Cela permet d’envisager les conditions de la scolarisation plutôt que de 
poser par principe que cette scolarisation a des effets positifs ou négatifs dans 
le contexte d’un établissement spécialisé.
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Il est à souligner que la majorité des professionnels du secteur médico-
social consultés par Toubert et coll. (Toubert-Duffort et coll., 2018) 
considèrent que l’accès aux apprentissages dans le cadre d’une scolarisa-
tion adaptée concerne tous les enfants polyhandicapés (mais en conser-
vant pour référence le point de vue médico-social pour l’accueil de ces 
enfants). Nous ne pouvons que souligner l’importance d’un tel change-
ment de représentation. La possibilité de la scolarisation fait désormais 
partie des conceptions généralement partagées, et elle doit le rester quel 
qu’en soit le contexte.

Pour diversifier ce type de représentations, les échanges en équipe sont pré-
cieux : ils peuvent porter sur les outils d’apprentissage, le contexte d’appren-
tissage, l’environnement proposé. Il est possible de co-construire des séances 
avec un pair pour lutter contre les incertitudes fortes liées au polyhandicap. 
Ici encore cette position, une fois explicitée, rejoint un certain nombre de 
préconisations de la position d’inclusion relative ou d’inclusion partielle, 
mais en demeurant guidée par la référence aux établissements spécialisés et à 
leur culture propre.

Position nuancée : l’inclusion relative

Comme nous venons de le voir, les positions extrêmes d’inclusion en milieu 
ordinaire ou de maintien en milieu spécialisé gagneraient à être relativisées 
voire associées afin de penser des modalités de scolarisation adaptées à chaque 
cas particulier, ce qui est essentiel dans le cas du polyhandicap.

Il ne s’agit pas de permettre des apprentissages relatifs à une exigence de sco-
larisation trop standardisée, mais de susciter et de soutenir un processus de 
développement spécifique, qui ne poursuit pas les mêmes buts et ne vise pas 
à une utilité socialement admise. Le cadre de ces apprentissages peut donc 
être évolutif.

Ne peut-on viser une scolarisation qui contribue avant toute autre préoccu-
pation à construire l’enfant, à « soutenir son être » (Toubert-Duffort et coll., 
2018) en répondant à ses besoins de développement ? On ne peut pas séparer 
aussi radicalement que semblent le supposer les professionnels le soin de l’édu-
catif : pourquoi ne pas tenter de faire de chaque moment de soin et de toilette 
un temps de relation et d’apprentissage lié à un ressenti (sans pour autant 
s’abîmer dans celui-ci) (Toubert-Duffort et coll., 2018) ? Les apprentissages 
ont pour vocation d’être mis en actes dans la vie quotidienne, de développer 
l’autonomie des sujets dans la mesure de leurs possibilités. Par conséquent, 
les contextes de classe ou les contextes de soins peuvent être propices pour le 
développement d’aptitudes spécifiques.
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Cette solution intermédiaire, qui ne nie pas l’importance de la contribution 
des établissements spécialisés dans les processus d’apprentissage, a l’intérêt de 
s’appuyer sur l’important tissu médico-social du territoire français. L’existence 
de ces établissements, l’efficacité des soins et des accompagnements qui y sont 
proposés, sont des ressources sur lesquelles nous pouvons collectivement nous 
appuyer, à condition que leur culture intègre de plus en plus fortement la 
nécessité de la scolarisation et de l’ouverture vers l’école ordinaire. Il s’agi-
rait d’associer les principes légaux d’inclusion tels qu’on les rencontre dans la 
littérature essentiellement scandinave et anglo-saxonne (voir à ce sujet par 
exemple : Lyons et Arthur-Kelly, 2014 ; Colley, 2020 ; Maes et coll., 2020 ; 
Haakma et coll., 2021) et la spécificité du système français existant sans 
faire disparaître ses acquis et les compétences professionnelles qui s’y sont 
développées.

Il nous reste à considérer si cette position peut s’articuler avec les disposi-
tions légales s’appliquant en France, qu’il nous faut également confron-
ter aux statistiques de scolarisation dont nous disposons pour les personnes 
polyhandicapées.

Le rapport entre la loi et les faits : aspects légaux 
et statistiques

Que dit le droit français ?

Le droit à la scolarisation (distinct du droit à l’éducation) est le fonde-
ment de l’école inclusive. Ce droit découle de la loi du 11 février 2005 (qui, 
rappelons-le, inclut le polyhandicap dans sa définition du handicap87)  : ce 
qui est énoncé pour tous les élèves handicapés, concerne de fait les élèves 
polyhandicapés, qui sont parfois cités explicitement :

« Toute personne atteinte du handicap résultant du syndrome autistique et 
des troubles qui lui sont apparentés bénéficie, quel que soit son âge, d’une 
prise en charge pluridisciplinaire qui tient compte de ses besoins spécifiques. 
Adaptée à l’état et à l’âge de la personne, cette prise en charge peut être d’ordre 
éducatif, pédagogique, thérapeutique et social. Il en est de même des personnes 
atteintes de polyhandicap » (nous soulignons) (Loi n° 2005‑102, articles L. 114 
et L. 246‑1).

87.  « Constitue un handicap, au sens de la présente loi, toute limitation d’activité ou restriction de 
participation à la vie en société subie dans son environnement par une personne en raison d’une 
altération substantielle, durable ou définitive d’une ou plusieurs fonctions physiques, sensorielles, 
mentales, cognitives ou psychiques, d’un polyhandicap ou d’un trouble de santé invalidant. »
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La loi du 8  juillet  2013 précise  : le « service public de l’éducation […] 
veille à l’inclusion scolaire de tous les enfants, sans aucune distinction » 
(article 111‑1), et renforce encore le droit à la scolarisation, qui implique 
l’accès de tous (nous soulignons) les élèves à une scolarité, quels que soient 
le contexte et l’ampleur de leurs difficultés (Toubert-Duffort et Dumont, 
2017).

Écart entre la loi et la pratique

Aspects statistiques

Considérons à présent les chiffres de la scolarisation (dont la nature n’est pas 
clairement précisée) afin de montrer l’écart entre les dispositions légales et la 
pratique.

Selon une enquête sur les modalités de scolarisation des enfants en situation 
de polyhandicap menée par la Caisse nationale de solidarité pour l’autonomie 
(CNSA), la Direction générale de la cohésion sociale (DGCS) et l’Éducation 
nationale en 2018 auprès de plus de 500 établissements et services médico-
sociaux, 76 % des jeunes ne sont pas scolarisés (qu’ils vivent à domicile ou en 
établissement) (Bryon, 2020).

Les 24 % d’enfants scolarisés se répartissent comme suit  : 85,2 % en unité 
d’enseignement interne ; 0,6 % dans une unité d’enseignement d’un autre 
établissement et service médico-social ; 7,9 % en unité d’enseignement exter-
nalisée ; 1,6 % sont scolarisés en milieu ordinaire.

Nous le verrons, ces éléments sont à relativiser en fonction de ce que l’on 
nomme scolarisation (notamment en fonction de la durée hebdomadaire de 
scolarisation et de l’adaptation des contenus).

Nous pouvons comparer ces chiffres avec les résultats de la Direction de 
la Recherche, des Études, de l’Évaluation et des Statistiques (DREES) en 
2014 et 2018 (l’évaluation 2022 n’a pas été publiée à notre connaissance) 
(Bergeron et Eideliman, 2018). Bien que le taux de scolarisation reste très 
bas, les enquêtes nationales successives de la DREES montrent cependant 
une évolution que l’on peut lire dans les chiffres et graphiques (figures 23.2 et 
23.3) suivants :
•  enfants non scolarisés : 76 % en 2014 (résultats publiés en 2018) ; 86,9 % 
en 2010 ; 93,8 % en 2006 ;
•  enfants scolarisés en établissement médico-social (unité d’enseignement) : 
21 % en 2014 (résultats publiés en 2018) ; 12 % en 2010 ; 3,6 % en 2006.
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Inclusion

Autres

DREES, 2014 (situation de décembre 2010)

Figure 23.2 : Scolarisation des élèves en situation de polyhandicap  
(fin 2010)
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En établissement

Inclusion

Autres

DREES, 2018 (situation de décembre 2014)

Figure 23.3 : Scolarisation des élèves en situation de polyhandicap  
(fin 2014)

Discussion des résultats statistiques

Au-delà de ces chiffres globaux, il importe de mieux cerner ce que l’on appelle 
scolarisation, puisque celle-ci peut être autant un atout qu’un désavantage 
pour l’enfant en fonction de sa participation effective. Isabelle Bryon, alors 
déléguée ministérielle à l’école inclusive, a coordonné une enquête menée sur 
195 structures (195 ayant répondu sur 535 sollicitées), afin de mieux cerner la 
nature de la scolarisation des enfants polyhandicapés.

La scolarisation dont il est question pour 1 enfant sur 4 environ ne rentre 
pas dans des temporalités habituelles : généralement elle a lieu sur des temps 
courts (69 % sont scolarisés moins de 6 heures par semaine).
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contexte est peu important se fonde sur le peu de résultats apparents ; 
cependant ces résultats deviennent évidents lorsque l’on compare l’évo-
lution d’une personne avec un accompagnement adapté et en l’absence 
de cet accompagnement. Les « troubles du comportement » seront moins 
nombreux et moins manifestes, il devient possible de les prévenir lorsque 
l’environnement est adapté, ce qui soulage autant la personne que les 
accompagnants.

Ainsi, la situation de la personne polyhandicapée peut être améliorée ou 
aggravée par l’environnement scolaire proposé, selon une conception inte-
ractionniste du développement individuel.

À ce contexte d’enseignement, il faut ajouter que ces personnes présentent 
un risque global de développer des complications médicales relatives, par 
exemple, à des troubles épileptiques, et presque toutes nécessitent une admi-
nistration régulière de médicament (Dorison et Mathieu, 2021). Or la prise 
de médicaments peut avoir des effets sur l’attention et les résultats scolaires, 
en favorisant globalement le développement, mais en limitant les apprentis-
sages en raison de leurs effets secondaires.

La qualité du cursus proposé dépend de l’adaptation aux besoins spécifiques 
mais aussi de la connaissance et de l’adaptation aux caractéristiques person-
nelles comme les préférences de l’enfant, ses intérêts, ses modalités person-
nelles d’entrée en relation avec l’environnement (Tadema et coll., 2008 ; van 
der Putten et coll., 2011 ; Toubert-Duffort et Dumont, 2017).

Il est par exemple important que l’enseignant soit au courant d’un certain 
nombre de facteurs, comme la durée pendant laquelle l’enfant est capable de 
se concentrer et de maintenir son attention, si l’heure de la journée influence 
son rendement scolaire ou non, et s’il est sensible à d’autres influences contex-
tuelles comme la présence d’autres personnes à proximité, l’incidence de la 
lumière, l’influence des sons environnants, etc.

Tout cela plaide pour une évaluation individuelle qui, au-delà des informa-
tions médicales sur les déficits sensoriels et moteurs, puisse prendre en compte 
les comportements de la personne dans l’environnement multi-sensoriel 
(EMS) (Hogg et coll., 2001 ; Matson et coll., 2004 ; van der Putten et coll., 
2011 ; Pagliano, 2012).

van der Putten et coll. (2011) proposent ainsi un questionnaire permettant 
d’adapter les activités et situations pédagogiques aux modalités sensorielles 
et préférences de la personne avec PIMD (Profound Intellectual and Multiple 
Disabilities), dont les différents items peuvent être pris en considération 
(tableau 23.I).
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Tableau 23.I : Inventaire pour adapter les activités et les situations aux 
capacités et préférences des enfants ayant un handicap intellectuel profond 
et un handicap multiple (d’après van der Putten, 2011 ; traduit de l’anglais)

Catégories (nombre de rubriques) Rubriques

Vision (6) Champ visuel ; Position ; Contraste ; Vitesse de réaction ; 
Incidence de la lumière ; Quantité de stimuli

Audition (4) Hauteur ; Volume ; Vitesse de réaction ; Quantité de stimuli

Toucher (4) Aversion ; Sensibilité basse ; Hypersensibilité ; Quantité de stimuli

Olfaction (4) Identification ; Aversion ; Hypersensibilité ; Préférences

Compétences motrices (3) Saisir ; Attraper ; Tenir

Préférence (4) Visuelle ; Auditive ; Tactile ; Stimuli spécifiques

Où (5) Taille de la pièce ; Position dans la pièce ; Taille du groupe ; Bruit 
ambiant ; Posture

Comment (3) Aptitude ; Temps de réaction ; Durée d’attention

Quand (2) Vigilance ; Fatigue

Total 35

Invariants méthodologiques de la démarche inclusive

Cette prise en compte des besoins spécifiques et l’adaptation du cadre d’en-
seignement font partie des invariants que l’on repère à travers tous les textes 
consultés à propos de la démarche inclusive, essentiellement décrite en milieu 
scolaire. En effet, dans tous les articles internationaux traitant de la démarche 
inclusive, celle-ci a lieu en école ordinaire avec le cas échéant des classes 
spécialisées (on ne trouve pas de texte analysant cette démarche en France).

Les invariants que l’on repère sont :
•  évaluation des besoins d’apprentissage, de manière individualisée (Block 
et coll., 2007) ;
•  construction d’objectifs d’apprentissage individuels en lien avec le profil et 
les besoins développementaux de l’élève ;
•  création de modalités d’organisation et d’action adaptées pour atteindre 
les objectifs, au sein du dispositif général d’inclusion (aides matérielles et 
humaines, outils spécifiques, etc.) ;
•  création et maintien des conditions d’un cadre sécure et soucieux de la 
santé de l’élève (la démarche de soin est ici indissociable de la démarche 
d’éducation) ;
•  facilitation de l’interaction sociale entre les élèves polyhandicapés et les 
pairs non handicapés (ce qui est l’avantage de la scolarisation réellement 
inclusive, du moins lorsque les interactions sont réelles).
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Les objectifs d’apprentissage sont choisis en fonction de trois critères princi-
paux (Block et coll., 2007) : l’accessibilité des situations pédagogiques (sont 
privilégiées les situations favorisant les liens avec les pairs non handicapés 
et les plus significatives pour l’élève) ; l’intérêt spécifique de ces appren-
tissages pour l’élève dans le quotidien de sa vie ; leur valeur thérapeutique 
(la démarche de soin étant ici indissociable de la démarche d’apprentissage).

Organisation pratique des enseignements

Aides humaines et techniques

Les modalités d’organisation et d’action comprennent la présence continue 
d’une aide humaine auprès de l’élève polyhandicapé, mais aussi une adaptation 
des activités en fonction de ses besoins propres (par exemple le kinésithéra-
peute travaille les étirements avec l’élève polyhandicapé pendant le temps 
d’échauffement collectif en séance d’éducation physique et sportive [EPS]).

Elles s’appuient sur des aides matérielles et techniques spécifiques (clavier 
adapté, contacteurs, systèmes de reconnaissance oculaire ou eye tracking, etc.), 
ce qui implique de s’adapter à la temporalité spécifique associée à l’usage de 
ces moyens de communication. Les réponses lettre à lettre peuvent prendre 
plusieurs minutes lorsque l’on est entièrement dépendant physiquement, sans 
compter la fatigue associée à l’usage de ces moyens peu commodes dans l’ab-
solu, mais seuls disponibles actuellement pour assurer une interaction un tant 
soit peu complexe avec les élèves qui sont en capacité de les utiliser.

L’organisation des enseignements passe par une modification des méthodes 
utilisées et du contenu dans le sens d’une adaptation des objectifs, des pro-
grammes, etc. et d’une adaptation des contenus et des objets sur lesquels porte 
l’apprentissage afin de favoriser la possibilité d’une démarche la plus active 
possible de la part de l’élève et ultérieurement la possibilité de mobiliser ces 
apprentissages.

La relation aux pairs avec la médiation d’un professionnel

Compte tenu de ces enjeux, des mesures de soutien à la participation et à 
l’interaction sont élaborées (Hunt et coll., 2003) pour réduire les périodes 
de non-engagement dans les activités en classe et augmenter le nombre de 
tentatives des élèves pour amorcer des interactions communicatives dans le 
contexte d’activités d’enseignement (par exemple, poser ou répondre à des 
questions, faire des commentaires) et accroître les interactions entre les élèves 
porteurs de SMD (Severe and Multiple Disabilities) et leurs camarades de classe.
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Précisons la manière dont se déroule une journée scolaire dans une classe spé-
cialisée au sein d’une école ordinaire : aux Pays-Bas, suivant le projet « To School 
Together », les élèves en situation de polyhandicap (PIMD) bénéficient de soins 
et d’une éducation « sur mesure ». Durant la journée, un assistant d’enseigne-
ment est présent pour soutenir l’élève avec PIMD, et les professionnels impli-
qués dans le soutien des élèves avec PIMD ont reçu une formation spécifique 
(soit médicale, soit éducative) au polyhandicap (Jansen et coll., 2017).

En plus des activités partagées avec d’autres élèves en situation de handicap 
dans la classe « À l’école ensemble » (« To school Together »), des moments 
d’inclusion sont organisés, au cours desquels les élèves avec PIMD s’engagent 
dans des activités avec des pairs au développement typique. Le principe 
consiste à ne jamais les priver de ce type d’interactions au profit de relations 
exclusives avec des pairs en situation de handicap. Ainsi, les enfants des 
classes ordinaires peuvent intégrer la classe « To School Together » selon le 
principe d’une inclusion inversée. Il existe aussi des dyades entre élève avec 
PIMD et pair non handicapé pour participer à des activités scolaires dans 
l’une ou l’autre classe.

Cette dernière remarque doit attirer notre attention sur la notion de « pair », 
qui peut s’entendre de manières différentes dans la littérature : on peut consi-
dérer comme un pair un autre enfant porteur du même type d’atteintes (ici 
le polyhandicap), un enfant porteur d’un handicap même s’il ne correspond 
pas au même type d’atteintes (par exemple un retard intellectuel), ou encore 
un enfant de la même classe (même s’ils n’ont pas le même âge ou les mêmes 
besoins spécifiques). Cette notion de pair dans le contexte scolaire demande 
à être explicitée, tout comme la nature de la relation avec les pairs : il ne suffit 
pas d’annoncer des interactions entre pairs pour que celles-ci puissent être 
considérées comme plus inclusives.

Pendant les moments d’inclusion avec des pairs valides, le professionnel est 
présent pour aider l’élève polyhandicapé de manière très individualisée. Par 
exemple en l’aidant à s’exprimer ou en aidant les pairs à comprendre ces 
expressions ou à y répondre. Mais ce faisant, il peut prendre une place tout 
à fait déterminante dans les interactions et limiter en réalité les possibilités 
d’interactions venant de l’enfant polyhandicapé. Paradoxalement, la présence 
de l’assistant d’éducation peut créer une barrière physique ou symbolique qui 
interfère avec les interactions entre un élève avec PIMD et ses camarades de 
classe (Giangreco et coll., 2005).

Il arrive en pratique qu’au lieu de faciliter les interactions avec les pairs, les 
professionnels soient centrés sur l’organisation de l’activité ou l’interaction 
individuelle avec un enfant. Leurs comportements ont tendance à interrompre 



Inclusion et scolarisation

637

A
N

A
LY

SE

l’interaction avec les pairs (on peut parler alors de comportements distrac-
teurs), par exemple en déplaçant un objet utilisé par des pairs en jeu ou en 
appelant le nom d’un enfant. De plus, ils accordent peu d’attention à la posi-
tion des enfants. Des travaux de recherche montrent que le positionnement 
des individus avec PIMD devrait être adapté pour encourager les interactions 
avec d’autres personnes (Kamstra et coll., 2019).

De fait, les enfants avec PIMD ont moins de regards dirigés vers les pairs en pré-
sence d’un professionnel qui les étaye, qu’en son absence (Nijs et coll., 2014).

De plus, les pairs non handicapés connaissent des difficultés pour s’ajuster aux 
pairs avec PIMD ce que l’on peut rapporter à un handicap de la communica-
tion (handicap par conséquent partagé par l’un et l’autre dans la tentative de 
communiquer). Les travaux de Haakma et coll. (2021) montrent que les pairs 
au développement typique ont initié plus d’interactions que les pairs avec 
PIMD, ce qui ne permet pas réellement de parler de réciprocité dans les inter
actions. Si le mouvement est toujours initié par la même personne, on peut 
même se demander s’il demeure une interaction et si celle-ci ne risque pas 
d’être rapidement découragée de la part de celui qui l’a initiée. Or la présence 
d’un adulte accompagnant va renforcer cette asymétrie.

Peut-on évaluer l’écart entre les recommandations et la pratique ?

Rareté des références internationales sur l’inclusion en pratique

Les remarques précédentes ont permis de montrer l’écart pouvant exister entre 
les recommandations et la pratique réelle. Quelles sont les réalisations décrites 
et documentées dans la littérature scientifique ? Il existe en réalité très peu de 
données sur l’inclusion en milieu ordinaire pour en juger. La littérature porte 
sur des études de cas ou d’expériences limitées à quelques individus. Elle est 
absente en France : aucune étude ne s’inscrit dans le champ de l’inclusion.

Les résultats des études portant sur l’inclusion des élèves avec des besoins 
éducatifs particuliers montrent qu’en général, ces derniers ont moins d’amis 
et moins d’interactions avec les camarades de classe que leurs pairs au déve-
loppement typique. Pour certains élèves, l’inclusion peut même entraîner des 
résultats négatifs, tels que la solitude et le rejet plutôt que les résultats positifs 
présupposés. On ne peut donc parler ici que d’une forme inclusive donnée à 
la scolarisation plutôt que d’inclusion à proprement parler.

La difficulté de l’évaluation positive ou négative de cette inclusion (réelle 
ou formelle) est liée à l’absence de travaux sur ses impacts, en particulier 
évaluant la participation sociale des élèves avec PIMD.
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On peut souligner qu’en pratique, l’inclusion diminue avec l’âge des élèves 
avec polyhandicap  : les expériences rapportées sont nettement plus nom-
breuses en crèche et en maternelle, elles sont presque absentes au collège et 
au lycée (Petitpierre et Squillaci, 2020).

Contraintes pour la réalisation d’une démarche authentiquement inclusive

Il est important de rappeler que l’éducation inclusive nécessite de disposer 
de ressources humaines et matérielles importantes pour répondre aux besoins 
très individualisés des enfants polyhandicapés. On peut se représenter l’inclu-
sion comme un enrichissement pour toute la communauté éducative, qu’il 
s’agisse des enfants ordinaires, des familles ou des professionnels, mais elle 
nécessite un travail en commun entre deux équipes : celle de l’école ordinaire 
et l’équipe interdisciplinaire formée de professionnels de santé et des profes-
sionnels en pédagogie spécialisée (Olarte et coll., 2020).

Par ailleurs, l’éducation inclusive implique des changements importants dans 
la structure et l’organisation de l’école : beaucoup de professionnels doivent 
être mobilisés et formés, qu’ils soient assistant d’éducation, enseignant spé-
cialisé, enseignant ou éducateur technique, enseignant, orthophoniste, etc. 
La conceptualisation des rôles professionnels, mais aussi l’organisation de la 
classe nécessitent un besoin continu de travail collaboratif entre profession-
nels, mais aussi entre professionnels et parents qui ont une connaissance fine, 
précise et contextualisée des besoins de leurs enfants (par exemple : Hunt et 
coll., 2003).

Le rôle particulier de l’enseignant

Afin de montrer l’exigence de professionnalisation associée, certains pays ont 
défini des fonctions professionnelles expertes de l’enseignement et du soutien 
aux apprentissages des élèves ayant des besoins éducatifs particuliers.

En Suisse comme en France, cette expertise est le fait des enseignants spécialisés.

En Angleterre, en Belgique et au Québec, existe la fonction de psycho-
éducateur ou psycho-pédagogue dont les rôles incluent également à la fois le 
soutien et la réponse aux besoins des élèves avec des besoins éducatifs particu-
liers, mais aussi le soutien aux milieux scolaires ou éducatifs qui les accueillent 
(Winter et Bunn, 2019).

En France, des enseignants spécialisés (titulaires d’un Certificat d’aptitude 
professionnelle aux pratiques de l’éducation inclusive, CAPEI), coordon-
nateurs d’Unité localisée d’inclusion scolaire (Ulis) (de l’école primaire au 
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Les invariants de l’activité pédagogique

L’observation et l’évaluation

La construction d’une observation fine

L’observation (directe et indirecte) est un acte professionnel majeur  : les 
enseignants proposent des activités en classe où les élèves polyhandicapés 
ont la possibilité d’expérimenter, d’apprendre et d’interagir avec plaisir avec 
d’autres élèves. Pendant ces activités, il appartient aux enseignants d’optimi-
ser les conditions d’apprentissage en observant le positionnement des enfants, 
leur niveau d’éveil ou le caractère à la fois rassurant et stimulant de l’environ-
nement dans lequel ils se trouvent.

Les enseignants spécialisés doivent être capables d’observer et de repérer des 
possibilités allant parfois contre les préjugés qui étaient les leurs au moment 
de leur entrée dans la structure. Que leurs attentes vis-à-vis des élèves en 
situation de polyhandicap aient été trop élevées ou au contraire qu’elles aient 
été largement sous-évaluées, il leur faut pouvoir s’ajuster, douter et interpré-
ter des comportements parfois très subtils, comme la direction d’un regard, la 
répétition d’un mouvement.

Cette observation peut se réaliser à plusieurs durant la classe, en équipe pluri-
professionnelle, mais aussi dans une démarche d’observation croisée avec les 
parents qui connaissent particulièrement bien leurs enfants et les circons-
tances où ceux-ci manifestent le mieux leurs aptitudes.

Pour mener une telle observation, il est important de savoir identifier 
ses propres projections et attentes, ses propres mouvements affectifs qui 
interfèrent dans l’expression des apprentissages de l’élève polyhandicapé. 
L’approche réflexive (au sens d’une réflexion à la fois intellectuelle et émo-
tionnelle) apporte ici beaucoup, en particulier dans une démarche collective 
d’analyse de la pratique.

Sans langage oral de la part des élèves, les professionnels sont obligés de for-
muler des hypothèses sur ce que les jeunes ressentent, sur leurs intentions, sur 
ce qu’ils comprennent et ne comprennent pas, donc de nouer un lien péda-
gogique et éducatif sans feedback direct ce qui complexifie l’ajustement péda-
gogique (autrement dit le rapport entre les enseignements et les besoins des 
élèves). L’ajustement aux élèves passe toujours par une acuité perceptive et 
une écoute sensible dans une classe, tout particulièrement dans le cas d’élèves 
dont les retours sont parfois à peine visibles ou sont perdus dans un ensemble 
de comportements qui empêchent de les identifier.
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L’interprétation proposée restera dépendante de la temporalité et du contexte 
dans lequel la relation (ou la tentative de relation) aura lieu.

La co-construction de l’évaluation

L’évaluation des potentialités et des limitations (déficits), et des besoins 
d’apprentissage, de manière individualisée, doit avoir lieu en équipe pluri-
professionnelle élargie aux parents.

Il faut rappeler en effet le rôle fondamental des parents dans la co-construction 
puis l’évaluation du projet de scolarisation, ce qui peut amener à l’idée de 
parents « experts » : « les familles avec un enfant polyhandicapé consacrent 
souvent bien plus de temps aux tâches d’accompagnement » (Stephenson et 
coll., 2011 ; Luijkx et coll., 2017 ; Corbeil, 2021) et par conséquent sont plus 
à même d’interpréter certains comportements que des professionnels formés à 
une approche générale d’évaluation. L’observation et l’évaluation sont donc à 
penser « en regards croisés » (parents/professionnels). La méthode des regards 
croisés paraît être celle qui permet, au mieux, d’approcher ce que comprend, 
souhaite la personne, et ce qu’elle vit (Scelles, 2020).

Le développement d’une évaluation continue pourra être appuyé sur l’obser-
vation et des méthodologies d’analyse en regards croisés.

Un aspect souvent souligné pour y parvenir concerne la formation des pro-
fessionnels et en particulier des enseignants : l’apprentissage de la réflexivité 
(ici au sens d’un retour sur ses propres conceptions et ses propres actes) est 
mis en exergue, et l’intérêt de l’utilisation de la vidéo à des fins de rétroaction 
en formation est souligné dans plusieurs travaux (Stephenson et coll., 2011 ; 
Corbeil, 2021). On peut en effet mieux repérer des comportements difficiles 
à interpréter sur le moment par l’intermédiaire de la vidéo, même si celle-ci 
rend plus difficile à repérer la dimension de l’accordage émotionnel ou les 
épisodes vécus. Elle permet en outre d’échanger à propos d’une situation avec 
des collègues en prenant le temps d’analyser ce que la réaction sur le moment 
ne permet pas d’élaborer.

Dans ce travail collectif, la transdisciplinarité est la forme d’accompagnement 
la plus adaptée au contexte de polyhandicap (Nakken, 1997 ; Saulus, 2008). 
Elle est la « capacité d’un professionnel à enrichir sa pratique profession-
nelle de connaissances issues de disciplines qui ne sont pas les siennes, sans 
perdre sa spécificité professionnelle » (Charte de la transdisciplinarité, 1994, 
article 14)88.

88.  Centre International de Recherches et études Transdisciplinaires (CIRET)  : https://www.
ciret-transdisciplinarity.org/chart.php (Dernière mise à jour : 22 mars 2023)
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Les professionnels ont tendance à surestimer ou sous-estimer les capacités 
expressives des personnes avec PIMD (Purcell et coll., 1999 ; Bradshaw, 
2001 ; Scelles, 2021), d’où l’importance d’une évaluation croisée et utilisant 
la vidéo afin d’objectiver au mieux les compétences, les déficits mais aussi les 
potentialités en lien avec le contexte multi-sensoriel et les caractéristiques 
personnelles.

Cette évaluation pluri-professionnelle élargie aux parents doit rester multidi-
mensionnelle et fonctionnelle, en lien avec le contexte ; elle doit être dyna-
mique et longitudinale (on compare la personne par rapport à elle-même et 
non par rapport à autrui), elle doit être non normative, puisque l’on ne situe 
pas l’élève polyhandicapé par rapport à une norme rapportée à une moyenne, 
en particulier de profils proches.

Il est à noter que la participation de la personne polyhandicapée dans l’éla-
boration des objectifs d’apprentissage est très rarement recherchée, même 
lorsque celle-ci pourrait être possible (Peltomaki et coll., 2021).

Principes guidant l’activité en classe

Principe d’action

Le principe d’action implique de laisser agir le plus possible les élèves pour 
soutenir leur autonomie, avec la difficulté liée au fait que leurs initiatives 
spontanées peuvent être très discrètes ou différées (parfois plusieurs minutes 
séparent la question de la réponse).

Ces contraintes amènent souvent à modifier les séquences planifiées, en accep-
tant de se laisser surprendre par ce que peuvent amener les élèves. Mais surtout 
elles impliquent l’accessibilité des objets utilisés et des situations pédagogiques 
ainsi que la créativité de l’enseignant : permettre l’action est plus complexe 
encore qu’amener à suivre un discours ou une intention en extériorité.

Principe d’adaptation de l’environnement

Plutôt qu’une adaptation à l’environnement (qui reste bien réelle, bien que 
plus difficile à repérer), l’environnement de la personne polyhandicapée sera 
adapté à elle.

Ainsi, la construction d’objectifs d’apprentissage individuels a lieu en lien 
avec le profil et les besoins développementaux de l’élève ; la création des 
outils, la mise en œuvre des modalités d’organisation et d’action adaptées 
pour atteindre ces objectifs auront lieu au sein du dispositif classe.
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On tiendra compte de la possibilité d’inscrire l’élève polyhandicapé dans une 
continuité entre des apprentissages faits en classe et d’autres espaces que la 
classe (famille, espaces de vie, espaces de soin, etc.), ce qui est une manière 
de mobiliser les connaissances et compétences acquises.

Enfin, il y aura création et maintien d’un cadre sécurisant et soucieux de la 
santé de l’élève (où le soin est indissociable de l’éducation) (voir par exemple : 
Maes et coll., 2020).

Principe d’interaction avec les pairs

Comme nous l’avons vu, la place des pairs dans l’enseignement est un des 
ressorts fondamentaux de l’activité relationnelle. Pour susciter les interactions 
entre élèves, les enseignants créent des projets pédagogiques pour le groupe 
entier, avec ce défi particulier de créer un groupe réunissant les élèves autour 
d’intérêts communs tout en répondant à leurs besoins d’individualisation, si 
présents pour les élèves polyhandicapés.

Lorsque le groupe de pairs fonctionne, il soutient la sensibilité à la présence 
des autres et l’aptitude de chacun à communiquer spontanément. Il permet de 
partager des émotions, d’observer, d’imiter ses pairs, etc.

L’un des invariants pédagogiques consistera donc à faciliter les interactions 
sociales avec tous les pairs et les adultes (voir par exemple  : Maes et coll., 
2020 ; Toubert-Duffort et coll., 2022).

L’approche « individualiste » pourrait conduire à un mode passif de participa-
tion des élèves ; on peut ainsi la nuancer lorsque le personnel tient davantage 
compte des intérêts des élèves et de leur capacité à prendre des initiatives 
lorsqu’ils interagissent dans des situations de jeu libre (Ostlund, 2015), dans 
une relation considérée comme horizontale entre pairs.

Problématique particulière de l’adolescent et de l’adulte  
(inclusion sociale et apprentissages)

Le public particulier des adolescents et adultes parfois vieillissants, qui n’est 
désormais plus rare comme au xxe siècle (voir chapitre « Vieillissement et 
lieux de vie »), a lui aussi des besoins spécifiques d’éducation, que l’on 
nomme alors éducation « tout au long de la vie ». Ces personnes ont par 
ailleurs besoin du développement de leur participation sociale. Or, dans 
tous les pays, on note une défaillance du système à répondre à ces exi-
gences. Les interactions ont plutôt tendance à se réduire avec la sortie de 
la scolarité.



Polyhandicap

644

Les activités d’éducation tout au long de la vie contribuent pour ces personnes 
à l’exercice de leur autodétermination et la poursuite des apprentissages en 
lien avec leur quotidien. Ces apprentissages ont un impact significatif sur 
leur comportement, dans le sens d’une diminution de leurs troubles et d’une 
augmentation de leur niveau de vigilance et d’activité spontanée, comme le 
montrent des recherches sur l’amélioration de la qualité de vie des adultes 
avec PIMD en Allemagne (Munde et Vlaskamp, 2019), qui insistent sur 
des éléments comme la participation sociale, les possibilités d’interactions, 
l’expérience de l’auto-efficacité, la stimulation de l’autodétermination, et 
les activités liées au travail quand elles sont possibles. Tout cela contribue à 
améliorer la qualité de vie des adultes avec PIMD.

Pour les professionnels cependant, c’est la communication et l’auto-efficacité 
(en tant que parties de l’interaction et de l’expérience des compétences) qui 
constituent des objectifs et/ou des contenus aux activités proposées. Il semble 
donc que la stimulation de l’autodétermination constitue trop rarement un 
objectif pour les professionnels.

Les travaux de Lancioni et coll. (2014) qui portent sur quelques études de cas 
montrent l’intérêt spécifique des programmes/activités assistés par l’ordina-
teur pour les adultes ou les adolescents, mais ces outils requièrent une grande 
adaptation au cas spécifique du polyhandicap et sont loin d’être utilisables par 
tous. Ces outils ne peuvent être utilisés que comme une partie d’un contexte 
favorable aux apprentissages, c’est-à-dire un environnement humain per-
mettant des interactions les plus satisfaisantes possible et ne sauraient en 
aucun cas se substituer aux aides humaines dont ont d’autant plus besoin les 
personnes polyhandicapées que leurs interactions sociales sont déjà rares.

Conclusion

Loin d’en rester à une opposition de principe entre scolarisation et absence de 
scolarisation, nous avons mis en évidence toutes les situations intermédiaires 
susceptibles d’exister, montrant en outre qu’il existe une continuité entre les 
actes de la vie quotidienne et les apprentissages possibles.

Il convient de ne pas opposer terme à terme scolarité inclusive dans un établis-
sement ordinaire et absence d’inclusion lorsque la scolarisation se déroule en 
établissement spécialisé : il peut y avoir des solutions mixtes, avec des inclu-
sions partielles, pensées de manière à permettre les soins dans un contexte 
médico-social bien développé en France tout en suivant des enseignements 
dans un contexte plus ouvert. Il serait dommage dans le cas du polyhandicap 
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d’étendre les dispositions légales prévues pour des personnes avec des pro-
fils intellectuels et une fragilité physique très différente de la leur, sans tenir 
compte des structures déjà existantes. Cette posture légaliste demande à être 
réfléchie en fonction des structures existantes qui constituent des lieux d’ac-
cueil particulièrement bien adaptés aux importants besoins des personnes 
polyhandicapées.

Pour ne pas risquer de privilégier l’optique médico-sociale, il convient de 
rappeler dans le même mouvement que la scolarisation n’est plus inenvisa-
geable dans le champ du polyhandicap, si tant est qu’on ne la définisse pas 
en référence à un système scolaire habituel et avec des contenus scolaires 
standardisés. Comme l’indique un éducateur cité par Toubert-Duffort et coll. 
(2018), « le potentiel d’apprentissage de chaque personne est à développer, 
quel qu’il soit. D’où l’importance de se poser, de prendre du temps pour échan-
ger en équipe, réfléchir aux outils d’apprentissage scolaire, au contexte d’ap-
prentissage des enfants, au cadre proposé et à l’environnement, de manière à 
s’assurer qu’il soit sécurisant, contenant, régulier ».

Les auteurs des études analysées pour la rédaction de ce chapitre insistent 
eux aussi sur la nécessité de conditions institutionnelles particulières  : 
même en milieu ordinaire, l’adaptation des structures doit être très impor-
tante pour permettre l’inclusion. En effet, la scolarisation doit pouvoir 
répondre aux besoins globaux et fondamentaux de l’élève polyhandicapé qui 
sont des besoins de sécurité physique et psychique, de relation, de soins, 
d’apprentissages.

L’intérêt de cette réflexion sur la pratique est de rappeler qu’il existe un poten-
tiel en chaque être humain, quelles que soient ses difficultés, même dans 
le cas de maladies dégénératives caractérisées par des pertes d’aptitudes de 
plus en plus marquées. Or ce potentiel ne peut apparaître que sous certaines 
conditions. Au lieu de penser que les conditions sociales n’influent que fai-
blement sur les personnes atteintes des malformations les plus graves, il faut 
au contraire insister sur l’exigence de soin et d’accompagnement imposée par 
la très grande vulnérabilité : plus celle-ci est étendue, plus les différences de 
traitement et d’encadrement ont des conséquences repérables. L’absence de 
sécurité intérieure quant à l’unité ressentie de son corps par exemple, impose 
à l’environnement humain et matériel d’étayer un vécu corporel afin de le 
rendre le plus cohérent possible et d’éviter les troubles du comportement à 
l’âge adulte.

Comme nous l’avons souligné à plusieurs reprises, ces conditions ne peuvent 
être réunies que dans un contexte d’échanges entre professionnels, et en 
s’appuyant sur l’expertise des parents (tous pouvant utiliser à des moments 
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opportuns du quotidien le secours de la vidéo pour objectiver des capacités). 
Cette transdisciplinarité est la meilleure manière d’approcher une situation 
complexe comme l’est une interaction avec un élève polyhandicapé, et per-
met de réfléchir à la fois aux modalités d’expression et d’interaction les plus 
à même de soutenir des apprentissages qui dans l’immense majorité des cas 
prendront une forme très originale, pouvant d’ailleurs stimuler la réflexion 
sur l’enseignement spécialisé en général, et au-delà sur les modalités de l’en-
seignement ordinaire.
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24
Participation et participation sociale

« Participation sociale » est le terme désormais consacré par les organisations 
internationales et l’Organisation mondiale de la santé (OMS), comme par la 
loi française, pour parler de la vie et de la place dans la société des personnes 
handicapées » (Ravaud, 2014).

Au cours des 50  dernières années, les conceptions et modèles de définition 
du handicap ont évolué, notamment sous l’influence des mouvements anglo-
saxons de personnes handicapées qui ont défendu le « modèle social du han-
dicap » (Scotch, 1989 ; Oliver, 1990 ; Barnes et coll., 1999 ; Ravaud, 2001 ; 
Winance et Ravaud, 2010). Ils ont redéfini le handicap comme « une restric-
tion de participation », d’où la centralité que cette notion a acquise dans le 
champ du handicap, centralité soulignée par Jean-François Ravaud (Ravaud, 
2014). L’usage de cette notion a permis de mettre l’accent sur l’inclusion des 
personnes handicapées dans la société, sur leurs droits, sur l’accessibilité, etc. 
Les personnes polyhandicapées, parce que leurs déficiences et incapacités sont 
importantes, sont souvent considérées comme ayant peu, voire parfois pas, 
de possibilités de participation sociale (Brett, 2002 ; Axelsson et coll., 2013 ; 
Talman et coll., 2018 ; van Keer et coll., 2019 et 2020 ; McKenzie et coll., 
2021 ; Vehmas et Mietola, 2021). Pourtant, ces personnes ont des capacités et 
peuvent participer aux diverses activités de la vie quotidienne et sociale, grâce à 
certaines aides, méthodes, outils et grâce à l’adaptation de leur environnement.

Dans ce chapitre, nous revenons sur cette problématique de la participation 
sociale des personnes polyhandicapées. Dans la première section, nous com-
mençons par rappeler les définitions de cette notion de participation sociale 
en lien avec l’évolution de celles de la notion de handicap. Nous verrons qu’il 
est question parfois de participation et parfois, plus précisément, de partici-
pation sociale. Ces deux notions, bien que liées dans les modèles de défini-
tion du handicap, sont néanmoins différentes. Nous évoquerons également 
les apports et les limites de ces modèles, lorsqu’ils s’appliquent aux personnes 
polyhandicapées. Dans la deuxième section, nous présentons les différents 
domaines de la participation (autodétermination, vie quotidienne, loisirs, 
vie citoyenne) et les différents types d’interventions possibles pour renfor-
cer la participation et la participation sociale des personnes polyhandicapées. 
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Dans la troisième section, nous abordons la problématique de l’évaluation de 
la participation.

La notion de participation au cœur de l’évolution 
des conceptions du handicap

Dans cette première section, nous revenons sur l’évolution des définitions et 
des modèles du handicap, qui progressivement, se sont centrés sur la question 
de la participation et de la restriction de participation. Nous abordons la spé-
cificité du polyhandicap par rapport à ces modèles.

Un modèle social initial centré sur le handicap physique

Dans les années 1970, puis 1980, dans les pays anglo-saxons, des personnes han-
dicapées développent un mouvement politique de défense de leurs droits (Scotch, 
1989 ; Oliver, 1990 ; Winance et Ravaud, 2010). Elles s’opposent à la prise en 
charge institutionnelle et ré-adaptative à laquelle elles sont alors soumises. D’une 
part, elles revendiquent de pouvoir, comme tout citoyen, participer aux diffé-
rents domaines de la vie sociale (éducation, travail, loisirs,  etc.). D’autre part, 
elles mettent l’accent sur les obstacles qui les en empêchent et sur leur droit à 
être autonomes. Sur la base de leurs expériences d’exclusion, elles proposent une 
redéfinition de la notion de handicap, à travers la formalisation de deux modèles 
opposés : le modèle médical versus le modèle social (Oliver, 1990 ; Shakespeare, 
2006 ; Winance, 2016). Le modèle médical, qui reprend tant le modèle de la 
réadaptation que des théories sociologiques, définit le handicap comme étant la 
conséquence d’une ou plusieurs déficiences ou incapacités, c’est-à-dire un pro-
blème individuel et médical. À l’inverse, dans le modèle social, le handicap est 
défini comme la situation d’exclusion que subissent les personnes atteintes d’une 
déficience du fait de l’ensemble des barrières physiques ou socio-culturelles faisant 
obstacle à leur « pleine participation à la société », comme cité par Oliver (1981) :

« In our view, it is society which disables physically impaired people. Disability is 
something imposed on top of our impairments by the way we are unnecessarily iso-
lated and excluded from full participation in society. To understand this it is necessary 
to grasp the distinction between the physical impairment and the social situation, called 
‘disability’ of people with such impairment. Thus we define impairment as lacking part 
of or all of a limb, or having a defective limb, organism or mechanism of the body: and 
disability as the disadvantage or restriction of activity caused by a set contemporary 
social organization which takes no or little amount of people who have physical impair-
ments and thus excludes them in the mainstream of social activities. Physical disability 
is therefore a particular form of social oppression. » (Oliver, 1981).
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Cette formulation initiale du modèle social met d’emblée au centre de sa 
redéfinition du handicap, la notion de participation et celle de restriction de 
participation. Ce modèle social, nous le verrons dans les sections suivantes, 
a été progressivement adopté par les instances internationales et nationales 
(Barral, 1999 ; Ravaud, 2001). Il a conduit à une transformation de nos socié-
tés, notamment via la question de l’accessibilité et le renforcement des droits 
des personnes handicapées. Néanmoins, initialement, comme cela apparaît 
dans la citation ci-dessus, ce modèle était centré sur le handicap physique, et 
porté par des personnes avec un handicap physique ou sensoriel.

Très tôt, certains chercheurs ont critiqué ce modèle social pour son ignorance 
de l’expérience singulière du handicap des personnes atteintes d’une déficience 
intellectuelle et pour sa difficulté à inclure ces personnes dans leur mouve-
ment politique (Chappell, 1998 ; Chappell et coll., 2001 ; Goodley, 2001). 
Cette difficulté était, selon ces auteurs, liée au fait que le modèle social repose 
sur la capacité des personnes à expliciter et à défendre que « le personnel est 
politique » (Morris, 1992), c’est-à-dire sur la capacité de la personne à forma-
liser et à théoriser elle-même son expérience personnelle pour en montrer la 
force et la pertinence politique. Or peu, voire pas de personnes atteintes d’une 
déficience intellectuelle ayant pu réaliser cette explicitation, elles ont de fait 
été exclues de ce mouvement (Chappell, 1998 ; Chappell et coll., 2001).

Dans la même ligne d’idées, certains auteurs (Mietola et coll., 2017) ont 
montré que le modèle social avait exclu de son champ les personnes polyhan-
dicapées, dans la mesure où il a mis l’accent sur une recherche émancipatoire. 
Celle-ci repose sur l’hypothèse que les participants à la recherche possèdent 
des capacités cognitives et expressives (c’est-à-dire s’expriment via leur propre 
voix) leur permettant non seulement de participer, mais aussi, plus radica-
lement, de contrôler le processus de recherche (Stone et Priestley, 1996 ; 
Barnes, 2001). Or, les personnes polyhandicapées n’ont pas d’emblée ces 
capacités, comme cité par Mietola et coll. (2017) :

« We argue that the turn to emancipatory methods in disability studies has effectively 
excluded persons with PIMD as they implicitly assume that research participants 
have the kind of cognitive and communicative capacities that persons with PIMD 
lack. Their exclusion from disability studies is further reinforced by the theoretical 
tradition of the field that has emphasised the material arrangements of society, as 
well as the ableist cultural ideologies as key factors contributing to disabled people’s 
social exclusion. It is problematic to apply these approaches to individuals whose 
lives are marked by insurmountable impairment effects. » (Mietola et coll., 2017).

De manière plus générale, l’autonomie, dans le modèle social, a un double sta-
tut : elle est à la fois une revendication et un objectif à atteindre, elle est aussi un 
prérequis, une condition. Si les personnes handicapées revendiquent la possibilité 
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En conséquence, cette auteure défend la nécessité d’une évolution du modèle 
social via une alliance entre le modèle social et le modèle médical, afin d’in-
tégrer l’expérience singulière des enfants polyhandicapés et de leurs parents.

Ces critiques ont donné lieu à d’intenses débats internes aux disability studies, 
porteuses de ce modèle social, mais aussi externes à ce mouvement, en dia-
logue avec d’autres courants, notamment l’éthique du care (Barnes et coll., 
1999 ; Winance, 2021). Surtout, il a conduit à des évolutions des conceptions 
du handicap, à l’international.

Intégration de la notion de participation dans les classifications 
internationales

Dès la fin des années 1980, la Classification internationale des handicaps 
qui avait été publiée par l’OMS pour compléter la Classification internatio-
nale des maladies et prendre en compte l’importance des conséquences des 
maladies dans la description de l’état de santé des populations, est critiquée 
par différents acteurs, dont le mouvement des personnes handicapées. Selon 
ces derniers, elle adopte un modèle biomédical individuel du handicap et ne 
donne pas assez de place aux facteurs environnementaux. Dans ce contexte, 
un processus de révision est engagé, auquel vont participer cette diversité 
d’acteurs (Bury, 1987 ; Bickenbach et coll., 1999 ; Bury, 2000 ; Altman, 
2001 ; Kleijn-de Vrankrijker, 2003 ; Ustün et coll., 2003 ; Winance, 2008)90.

Le comité québécois de la Classification internationale des déficiences, inca-
pacités et handicaps (CIDIH) est chargé de proposer une révision du concept 
de handicap et de ses composantes (Fougeyrollas, 1995 et 2002). Ce travail 
amène Patrick Fougeyrollas et son équipe à proposer en 1998 la classifica-
tion québécoise, connue sous le nom de « Processus de production du handi-
cap » (PPH) (Fougeyrollas, 1990 ; Fougeyrollas et coll., 1998), plusieurs fois 
modifiée et ensuite intitulée « Modèle de développement humain – Processus 
de production du handicap » (MDH-PPH) (Fougeyrollas et coll., 2018 ; 
Fougeyrollas, 2021). Cette classification est l’une des premières à conceptua-
liser la participation sociale comme une notion opposée à celle de handicap. 
Elle propose une conception interactionniste et situationnelle du handicap, 
qui explique celui-ci par l’interaction entre les caractéristiques personnelles 
d’une personne et l’environnement physique et social dans lequel elle vit. 
Elle met donc l’accent sur le rôle de l’environnement et la nécessité d’une 
part de supprimer les obstacles environnementaux, d’autre part de mettre en 
place des facilitateurs pour améliorer la participation sociale des personnes 

90.  La revue Aequitas a publié un numéro spécial revenant sur l’histoire de ces classifications ; 
il s’agit du numéro 1, du volume 29, août 2023, intitulé Archéologie du Handicap.
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handicapées. Selon ce modèle, en effet, l’exercice effectif des droits des per-
sonnes atteintes d’une déficience dépend de la qualité d’accès de l’environ-
nement de vie pour ces personnes (Fougeyrollas et coll., 2015). Dans le cadre 
de cette conception situationnelle du handicap, Fougeyrollas (Fougeyrollas, 
2017), mais aussi Barral (Barral, 2008), soulignent le contre-sens induit lors-
qu’on qualifie la « situation de handicap » de « mentale, physique, etc. » :

« Il est nécessaire ici de réfléchir à certaines dérives, en Europe francophone, 
de l’utilisation du terme « personne en situation de handicap », lorsqu’on perd 
son sens de variabilité situationnelle selon les contextes et qu’on la fige dans 
une sorte de nouvelle appellation de personne handicapée ou encore comme 
un statut. Il apparaît essentiel de bien conserver la notion de situation de han-
dicap comme une mesure de qualité de la participation sociale. On peut vivre 
une situation de handicap dans ses activités scolaires et pas dans ses activités 
de loisirs ou relationnelles. Finalement, il est toujours fautif de qualifier une 
situation de handicap comme étant physique, mentale, intellectuelle, visuelle 
ou auditive, car on réactive alors une conception individuelle ou biomédicale 
du handicap […] » (Fougeyrollas, 2017).

Si le processus de production du handicap (PPH) n’a pas été repris tel quel 
par l’OMS, il a eu un retentissement international certain et a influencé les 
débats relatifs à la rédaction de la nouvelle classification de l’OMS. Celle-ci 
est publiée en 2001, et s’intitule « Classification internationale du fonction-
nement, du handicap et de la santé » (OMS, 2001). Dans cette classification, 
la notion de handicap est opposée à celle de fonctionnement et réfère à un 
défaut de fonctionnement, lié d’une manière ou d’une autre à un problème de 
santé. Le fonctionnement et le handicap sont définis par trois composantes : 
les fonctions organiques (composante corporelle), les activités (composante 
individuelle) et la participation (composante sociale) (figure 24.1).

Problème de santé
(trouble ou maladie)

Fonctions organiques
et structures anatomiques

Activités Participation

Facteurs
environnementaux

Facteurs
personnels

Figure 24.1 : Interactions entre les composantes de la Classification 
internationale du fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF) 
(d’après OMS, 2001) (p. 19)
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une utilité pour le polyhandicap, nous le verrons plus loin lorsque nous abor-
derons la question de l’évaluation.

Maxwell et coll. (2018) relient la participation avec la notion d’inclusion et 
par ce biais souhaitent développer l’opérationnalisation de sa définition afin 
de pouvoir l’évaluer de manière plus précise (Maxwell et coll., 2018). Parmi 
les 16 publications sélectionnées, ces auteurs observent que différentes infor-
mations sont associées à des catégories de la CIF (OMS, 2001). Ils associent 
ainsi la participation sociale à des caractéristiques essentielles de l’environ-
nement : l’accessibilité de la réalisation de l’activité, la possibilité d’adapter 
l’activité, la disponibilité, le caractère abordable et l’acceptation de l’activité 
par la personne et des autres (figure 24.2).

Le concept de participation :
– La présence est définie comme « être là », mesurable 
   par la fréquence et la quantité (diversité) d’activités
   auxquelles la personne participe.
– L’engagement, c’est l’expérience de participation
   de la personne pendant la présence, impliquant 
   par exemple la motivation, la persévérance.

Les concepts liés :
– Les capacités de la personne à exécuter l’activité
– Sens de soi : les résultats pour elles-mêmes 
   de leur participation, en termes de confiance, 
   estime de soi, satisfaction 
– Les préférences : la possibilité de choisir et d’entreprendre
   des activités significatives et appréciées

Les dimensions environnementales* :
– La disponibilité décrit l’existence objective 
   (mise à disposition) d’activités ou de services.
– Accessibilité : la possibilité (y compris perçue 
   par la personne) d’accéder à une situation ou activité 
– Abordabilité : ressources de temps, d’argent et d’énergie
    fournis pour s’engager dans la situation 
– L’adaptabilité décrit si une situation peut être/est adaptée.
– L’acceptabilité couvre l’acceptation de la situation 
   par la personne et l’acceptation par les autres 
   de la présence d'une personne dans une situation.

Environnement

Participation
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Figure 24.2 : Concept de participation (Imms et coll., 2016) 
avec les 5 dimensions de l’environnement telles que décrites par Maxwell 
et coll. (2012)* (d’après Imms et coll., 2016) (p. 36)
* Maxwell G, Alves I, Granlund M. Participation and environmental aspects in education and the ICF 
and the ICF-CY: findings from a systematic literature review. Dev Neurorehabil 2012 ; 15 : 63‑78.

Reproduit et traduit à partir de « ‘Participation’: a systematic review of language, definitions, and constructs used 
in intervention research with children with disabilities », de Imms C, Adair B, Keen D, et coll. Dev Med Child 
Neurol 2016 ; 58 : 29-38. © 2015 Mac Keith Press.

Ainsi, ces éléments théoriques montrent que l’entraînement de la participa-
tion doit se déployer dans l’environnement social de la personne lorsque c’est 
possible, durant les activités du quotidien. Les interventions doivent corres-
pondre à des situations de la vie quotidienne (Imms et Green, 2020) et les 
thérapies doivent viser à rendre possible la participation de la personne dans 
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son contexte social (King, 2020). Pourtant, à partir d’un questionnaire proposé 
à 27 professionnels, en Suède, les auteurs (King, 2020) ont montré que les 
personnes polyhandicapées ne sont pas perçues comme des personnes pou-
vant travailler cet aspect. Aussi, les conditions de travail des professionnels en 
institution constituent une entrave au travail sur la participation sociale des 
personnes polyhandicapées, notamment le manque de personnel et de temps.

La participation est intrinsèquement reliée à la communication et constitue 
un droit humain fondamental (McLeod, 2018). Être capable de communi-
quer, d’interagir est une dimension essentielle de la participation. La notion 
de participation en lien avec la communication peut ainsi se définir comme 
la possibilité d’être compris et de se faire comprendre dans un contexte 
social par des moyens verbaux ou non verbaux (Singer et coll., 2020).

Un cadre politique : de la Convention internationale relative 
aux droits des personnes handicapées aux législations nationales

Le 13  décembre  2006, l’Assemblée générale des Nations unies adopte 
la Convention relative aux droits des personnes handicapées (CDPH). 
L’adoption de cette convention s’inscrit à la croisée de plusieurs dynamiques 
(Eyraud, 2024)  : la lutte contre les discriminations, l’influence du modèle 
social du handicap porté par les mouvements de personnes handicapées et 
le développement d’un mouvement international de personnes handicapées, 
l’importance de l’approche par les droits portée par l’ONU et d’autres orga-
nismes internationaux (Tremblay et coll., 2019). Dans la lignée du modèle 
social, mais aussi des classifications internationales, cette convention place 
au cœur de la définition du handicap, la notion de participation et donne 
une définition interactionnelle du handicap, comme résultant de barrières 
environnementales. Ainsi, son article 1 énonce :

« Par personnes handicapées on entend des personnes qui présentent des 
incapacités physiques, mentales, intellectuelles ou sensorielles durables dont 
l’interaction avec diverses barrières peut faire obstacle à leur pleine et effective 
participation à la société sur la base de l’égalité avec les autres. »

Plus généralement, la convention fait de la participation « une question 
transversale et omniprésente dans ses dispositions, notamment dans son 
objet (art.  1), ses principes généraux (art.  3) et dans l’article  29 portant 
spécifiquement sur le droit à la participation à la vie politique et à la vie 
publique. » (Tremblay et coll., 2019). Et en effet, la participation et l’in-
tégration pleines et effectives des personnes handicapées à la société cor-
respondent au 3e principe général qui sous-tend la convention. L’article 9 
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met l’accent sur l’accessibilité comme moyen de « permettre aux personnes 
handicapées de vivre de façon indépendante et de participer pleinement à 
tous les aspects de la vie ». Tous les aspects de la vie, ce sont la justice, la 
santé, l’éducation, l’emploi, la vie politique et publique, la vie culturelle et 
récréative, les loisirs et les sports. Enfin, la CDPH met l’accent sur l’auto-
nomie de vie (article 19) c’est-à-dire la liberté de choix dont doit disposer 
toute personne handicapée. La convention s’applique à toutes les personnes 
handicapées, quel que soit leur handicap, et donc aussi aux personnes 
polyhandicapées.

Si l’interprétation de cette convention n’est pas dénuée de controverses 
(Eyraud, 2024), elle constitue néanmoins un cadre de référence pour les pays 
qui l’ont ratifiée, et qui sont, de ce fait, tenus de la traduire dans l’ensemble 
de leurs politiques91. La France a ratifié la convention en 2010, mais sa tra-
duction dans les politiques françaises a été et reste très progressive. La France 
s’est d’ailleurs vue épinglée plusieurs fois par le Comité des droits pour les 
écarts et les insuffisances dans la mise en œuvre des principes de la CDPH92. 
Notons cependant que c’est en référence à la CDPH que le droit de vote a été 
finalement reconnu aux personnes polyhandicapées par la France, en 2019 
(Dejeux, 2023).

Avant de ratifier cette convention, et malgré une certaine réticence des auto-
rités françaises vis-à-vis du modèle social du handicap et de l’approche par les 
droits, le lien entre la notion de handicap et celle de participation avait été 
intégré dans la loi de 2005, dans son intitulé : « loi pour l’égalité des droits et 
des chances, la participation et la citoyenneté des personnes handicapées » et 
dans l’article définissant le handicap :

« Art. L. 114. Constitue un handicap, au sens de la présente loi, toute limi-
tation d’activité ou restriction de participation à la vie en société subie dans 
son environnement par une personne en raison d’une altération substantielle, 
durable ou définitive d’une ou plusieurs fonctions physiques, sensorielles, 
mentales, cognitives ou psychiques, d’un polyhandicap ou d’un trouble de 
santé invalidant. »

Cette définition du handicap résulte d’un compromis entre des positions 
opposées et n’intègre pas véritablement le modèle social du handicap 
(Barral, 2008 ; Winance, 2008). Le texte de la loi est ensuite structuré 
en plusieurs titres  : 1. Dispositions générales ; 2. Prévention, recherche 

91.  La liste des pays ayant ratifié la convention est consultable sur le site de l’ONU : https://
treaties.un.org/pages/ViewDetails.aspx?src=IND&mtdsg_no=IV-15&chapter=4&clang=_fr 
[consulté le 14/05/2023].
92.  Voir notamment  : https://www.ohchr.org/fr/press-releases/2021/08/experts-committee-
rights-persons-disabilities-raise-questions-about-medical [consulté le 16/08/2023].
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et accès aux soins ; 3. Compensation et ressources ; 4. Accessibilité ; 5. 
Accueil et information des personnes handicapées, évaluation de leurs 
besoins et reconnaissance de leurs droits ; 6. Citoyenneté et participa-
tion à la vie sociale ; 7. Dispositions diverses. Le droit à compensation et 
l’accessibilité sont présentés comme les moyens de garantir les droits et la 
participation sociale des personnes handicapées. Malgré ses limites, cette 
loi a constitué une avancée et a permis un certain nombre d’évolutions 
en France.

Progressivement, la France, mais également d’autres pays, à des rythmes 
différents et sous des formes différentes, ont intégré le modèle social ou des 
dimensions de ce modèle dans leurs législations nationales. Dans la majorité 
des pays occidentaux, les notions de « participation/restriction de partici-
pation » sont devenues centrales pour définir le handicap. Cet accent mis, 
dans le champ du handicap, sur la notion de participation sociale s’ins-
crit d’ailleurs dans l’évolution politique plus générale de nos sociétés et du 
modèle démocratique. Ce modèle met de plus en plus l’accent, dans l’en-
semble des domaines, sur la participation des personnes93. Différents auteurs 
ont montré l’ambivalence liée à cet usage de la notion de participation, 
celle-ci pouvant se transformer en une injonction normative, s’imposant aux 
personnes et reposant sur leur propre responsabilité (Carrel, 2007 ; Vidal-
Naquet, 2009 ; Ebersold, 2013). Enfin, et nous revenons sur ce point dans la 
section suivante, cette notion de « participation sociale » reste finalement 
relativement indéfinie dans les différents textes. Elle couvre une diversité de 
domaines (activités de vie quotidienne – se laver, se nourrir –, loisirs, éduca-
tion, travail, participation politique, participation à la recherche, etc.). De 
ce point de vue, certains articles montrent que la « participation sociale » 
des personnes polyhandicapées est souvent réduite à une participation aux 
activités quotidiennes de base (notamment les repas) (Maes et coll., 2010 ; 
Vehmas et Mietola, 2021) ou aux activités thérapeutiques (van der Putten 
et Vlaskamp, 2011). Surtout, selon le PPH et la CIF, ce qu’est ou peut être 
la « participation sociale » d’une personne est à préciser en situation ; elle 
renvoie aussi à une norme sociale de référence et à des processus de norma-
lisation qui peuvent prendre différentes formes (Winance, 2008 ; Maes et 
coll., 2010).

93.  Ainsi, dans le champ de la santé, cela s’est traduit par une transformation du statut de 
patient, considéré comme actif et expert (Compagnon et coll., 2017 ; Hejoaka et coll., 2020). 
Dans le champ social, cela s’est traduit par les politiques d’activation (Baudot et Revillard, 2014) 
qui conditionnent l’obtention d’aides à la participation active des personnes à un projet, à une 
activité, etc.
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Apports et limites de ces modèles pour le polyhandicap

L’ensemble des textes mentionnés ci-dessus, même si c’est avec des 
nuances et des intensités différentes, intègrent une définition sociale du 
handicap qui réfère celui-ci à la notion de participation et aux obstacles 
environnementaux ou sociaux qui restreignent cette participation. Cette 
dimension sociale et environnementale du handicap est particulièrement 
importante à affirmer pour les personnes polyhandicapées. Plusieurs études 
ont en effet souligné la représentation commune selon laquelle pour ces 
personnes atteintes de déficiences sévères, transformer l’environnement 
ne permettrait pas d’améliorer leur participation sociale. À l’inverse de 
cette représentation commune, certains auteurs insistent sur cette dimen-
sion sociale du handicap des personnes polyhandicapées (Brett, 2002 ; 
Teramoto et Kawama, 2011 ; Axelsson et coll., 2014 ; Talman et coll., 
2018 ; McKenzie et coll., 2021 ; Vehmas et Mietola, 2021). Ainsi, Vehmas 
et Mietola réfèrent le choix du titre de leur livre Narrow live à cette dimen-
sion sociale :

« The expression ‘narrow lives’ was used by one of the care workers in our data 
when he was explaining the lack of engagement and effort in the service system to 
make the lives of persons with PIMD more active, more meaningful. The impair-
ment effects related to PIMD have undeniable consequences and set boundaries 
for persons in this group. But it was not the impairments of people with PIMD 
that implied a ‘narrow life’ in the care worker’s account. Rather, it was limited 
resources, combined with a mechanical, unimaginative care culture and slight ambi-
tion or means to find out what a good life might mean for a particular individual 
with very limited means to express his or her dreams, wishes, hopes and desire. » 
(Vehmas et Mietola, 2021).

D’autres auteurs, s’intéressant aux plannings des personnes polyhandicapées 
accueillies en institution, ont montré que la pauvreté des activités proposées 
aux personnes polyhandicapées est liée au manque de support et d’accom-
pagnement (le temps consacré par les professionnels aux personnes PIMD 
– Profound Intellectual and Multiple Disabilities – est très limité) (Hiemstra et 
coll., 2007 ; Maes et coll., 2010).

Pour d’autres auteurs encore, les limites constatées pour les personnes seraient 
liées aux limites imposées à l’environnement familial. Brett (déjà citée ci-
dessus) insiste sur le fait que pour les parents, la cause du handicap de leur 
enfant polyhandicapé se trouve dans les attitudes négatives des autres, qui 
rejettent toute famille différente ou atypique (Brett, 2002). D’autres ont éga-
lement montré que la restriction de participation ne touche pas seulement 
les enfants handicapés, mais l’ensemble de leur famille (Dowling et Dolan, 
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2001 ; van Keer et coll., 2020 ; McKenzie et coll., 2021). Enfin, il est impor-
tant de noter que les aspects culturels influent sur la participation sociale. Au 
Japon par exemple, les familles de personnes polyhandicapées ressentent de 
la honte, du fait des représentations culturelles liées au polyhandicap dans 
ce pays, la « culture of shame » (Sato, 2022). Ce ressenti culturel va néces-
sairement entraver la participation sociale des personnes dans leur contexte 
social. Mais si plusieurs auteurs soulignent la dimension sociale du handicap 
pour les personnes polyhandicapées, ils insistent également sur la spécificité 
de leur situation de handicap, notamment du fait de leurs déficiences multi-
ples et complexes.

Dans leur livre, Vehmas et Mietola (Vehmas et Mietola, 2021) questionnent 
la notion de participation, telle qu’elle est abordée d’une part dans la littéra-
ture scientifique, d’autre part dans les documents politiques finlandais (leur 
pays), en lien avec la spécificité des personnes polyhandicapées. Pour ce qui 
concerne la littérature, ils soulignent le fait que la participation sociale est 
analysée, dans un premier ensemble de travaux, en lien avec les relations 
sociales ou avec les activités exercées en dehors du domicile. Selon eux, ces 
études informent sur l’isolement social des personnes polyhandicapées, mais 
elles ne donnent aucune analyse du processus qui rendrait possible leur parti-
cipation sociale. Un autre ensemble de travaux étudié par Vehmas et Mietola 
met l’accent sur les micro-processus interactionnels et communicationnels 
permettant de lever les barrières à la communication, néanmoins, ces études 
s’intéressent peu, voire pas, à la manière dont une communication réussie 
induit ou non la participation sociale. Les documents politiques font un usage 
flou des termes d’inclusion, de communauté, de milieu ordinaire (mainstream 
en anglais), sans jamais les définir. En outre, ils reposent sur l’hypothèse que 
l’hébergement des personnes au sein de « résidences regroupées » dans la 
communauté équivaut à l’inclusion sociale.

À partir de leur enquête ethnographique, Vehmas et Mietola montrent que 
ces résidences regroupées ne sont pas pour les personnes polyhandicapées 
un moyen de vivre dans la communauté, mais constituent la communauté 
dans laquelle ces personnes développent leur vie sociale. Cette vie sociale 
qui sans être absente (ils décrivent la capacité des personnes polyhandi-
capées à s’engager et à être engagées dans des relations sociales), se réduit 
souvent à peu de choses (aux activités essentielles de soin) par manque de 
moyen ou de temps pour le personnel soignant, mais aussi en lien avec la 
représentation que se font parfois les soignants des personnes polyhandica-
pées (comme n’étant pas des êtres sociaux ayant le droit d’être inclus dans 
des activités sociales quotidiennes). Enfin, ils pointent le fait que la désins-
titutionnalisation et l’hébergement des personnes dans la communauté ne 
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conduit pas à une inclusion effective de ces personnes dans cette commu-
nauté, mais peut au contraire engendrer un isolement accru des personnes 
polyhandicapées :

« These kinds of practice in group homes are clearly a by-product of the deinsti-
tutionalisation policy that has failed to address the realities of the lives of persons 
with PIMD and to ask what a social life in their community in reality requires from 
social services. In the current Finnish intellectual disability policy, social inclusion 
and participation are something that should take place outside the service system, 
in mainstream society. Yet, the primary social relations of persons with PIMD are 
within disability services, outside mainstream society. The problem is that these 
services lack the necessary resources and a clear vision of how to enable the social 
lives of people with PIMD ». (Vehmas et Mietola, 2021).

Ils soulignent l’importance, pour les personnes polyhandicapées, des relations 
sociales internes au groupe résidentiel ; celui-ci est le premier lieu de sociali-
sation des personnes polyhandicapées. Ils démontrent l’importance du travail 
de care, d’accompagnement, mis en œuvre par les professionnels pour soutenir 
ces relations sociales et pour les élargir au-delà du groupe résidentiel (élar-
gissement qui suppose la disponibilité de ressources humaines et techniques 
importantes).

Michelle King (King, 2020) qui travaille sur le cas australien, utilise la 
notion de « dédifférenciation » pour montrer les effets ambivalents, voire 
pervers, pour les personnes polyhandicapées, des évolutions des poli-
tiques du handicap, en lien avec le modèle social. Cette notion désigne 
le processus d’intégration des différents types de déficiences ou d’incapa-
cités, dans une seule catégorie, celle de « handicap », qui, dans la lignée 
du modèle social, repose sur l’hypothèse selon laquelle toute personne 
peut participer à la vie sociale si les barrières sociales et environnemen-
tales qui l’en empêchent sont supprimées. La politique australienne du 
handicap, réformée en 2013, repose sur les idéaux d’autodétermination, 
de non différenciation entre les personnes handicapées, sur la promo-
tion des droits des personnes et la présomption de leurs capacités. Elle 
fournit à toute personne handicapée un financement individualisé lui 
permettant, via l’élaboration d’un plan, de vivre indépendamment dans 
la société selon ses propres choix. Michelle King montre que cette poli-
tique conduit à négliger les spécificités des personnes polyhandicapées et 
de leurs besoins d’accompagnements très spécialisés (qui ne peuvent être 
englobés dans des services généraux ou génériques). Contre ce système de 
dédifférenciation, elle argumente pour la prise en compte des différences 
qui caractérisent les personnes handicapées, notamment en termes de 
déficiences corporelles.
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Domaines de la participation sociale et types 
d’interventions pour renforcer la participation

Si la participation sociale des personnes polyhandicapées, comme celle 
de toute personne, doit être favorisée dans tous les domaines, et consti-
tue aujourd’hui un droit, concrètement, ce que recouvre cette participa-
tion sociale se réduit souvent à peu de choses. Dans cette section, nous 
présentons les différents domaines de la participation sociale, tel qu’ils 
sont mis en œuvre pour les personnes polyhandicapées. Nous abordons 
dans un premier temps la question de l’autodétermination, en lien avec la 
participation citoyenne et la participation à la recherche, dans un second 
temps, la participation aux activités quotidiennes et enfin la participation 
aux loisirs.

Autodétermination, participation citoyenne, participation 
à la recherche

Nous l’avons vu ci-dessus, le mouvement des personnes handicapées et les 
textes internationaux mettent l’accent sur la participation sociale des per-
sonnes, en lien avec les notions d’autonomie et même plus spécifiquement 
d’autodétermination. La notion d’autodétermination ne se confond pas avec 
celle d’autonomie, même si les deux notions sont proches. En outre, cette 
notion – comme d’ailleurs celle d’autonomie – a donné lieu à plusieurs défini-
tions et modèles conceptuels, notamment pour ce qui concerne les personnes 
atteintes d’une déficience intellectuelle (Lachapelle et coll., 2022). Le point 
commun de ces modèles est de considérer que ni l’autonomie, ni l’autodéter-
mination ne sont des caractéristiques personnelles intrinsèques. En effet, si 
l’autonomie et l’autodétermination sont entendues dans leur sens classique et 
occidental (voir préambule de cette expertise collective), il devient difficile 
de comprendre comment les personnes atteintes d’une déficience intellec-
tuelle et les personnes polyhandicapées peuvent être autonomes et s’auto-
déterminer. S’opposant à ces conceptions classiques, les différents auteurs 
considèrent l’autonomie et l’autodétermination comme des caractéristiques 
contextuelles, dont la réalisation effective dépend des occasions offertes par 
le milieu et du soutien apporté par l’environnement.

Dans cet ensemble, les travaux de Barbara Fontana-Lana, qui concernent les 
personnes atteintes de déficience intellectuelle, nous semblent proposer des 
pistes intéressantes pour penser l’autodétermination des personnes polyhan-
dicapées. S’appuyant sur le modèle de l’autodétermination fonctionnelle 
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des personnes polyhandicapées sont multiples, et relatifs non pas tant à la 
promotion de leur autonomie politique, qu’à la défense d’une certaine vision 
de la citoyenneté et de leur statut de citoyen.

En lien avec cette question de l’autonomie, se pose la question de la possi-
bilité pour les personnes polyhandicapées de participer aux recherches qui 
les concernent. Nous avons vu ci-dessus que le modèle émancipatoire de 
la recherche, tel que pensé par les disability studies, excluait ces personnes. 
À l’inverse de cette exclusion et d’une vision radicale de la recherche éman-
cipatoire reposant sur une participation directe de la personne, Mietola et 
ses collègues (Mietola et coll., 2017) défendent la possibilité et la nécessité 
d’inclure et de faire participer les personnes polyhandicapées à la recherche, 
en adaptant les méthodologies. D’autres auteurs (Boxall et Ralph, 2011 ; 
Cluley, 2017 ; Barreyre, 2019 ; Nind et Strnadová, 2020 ; Haas et coll., 2022) 
ont également réfléchi aux modalités et aux formes que peut prendre la par-
ticipation des personnes polyhandicapées à la recherche. Ils proposent une 
recherche inclusive qui repose sur leur participation prenant d’autres formes 
que la participation des personnes pouvant s’exprimer par elles-mêmes.

« All the work involving people with profound intellectual and multiple disabilities 
in research involved considerable amounts of support, time and commitment. But 
it also involved a readiness to think about ways of co-producing knowledge, with 
Nicola Grove providing examples of co-constructing stories using any skill available 
to participants to share and listen. It may be that including people with profound 
intellectual disabilities in research is more likely to be research on than by them, but 
it can be for them and in some ways with them. It may mean researchers working as 
allies, alongsiders (Carroll, 2009) or fellow travellers and it may be that for people 
with profound intellectual and multiple disabilities to belong in research we need to 
open up our thinking about research itself. » (Nind et Strnadová, 2020).

Comme les auteurs le soulignent dans cette citation, penser une recherche 
participative sur ou avec des personnes polyhandicapées invite le chercheur 
à réfléchir à sa propre position, mais aussi à l’ensemble du processus de « co-
production » de la recherche. La question de l’émancipation (en anglais, 
empowerment) de ces personnes via la recherche doit également être envisagée.

Activités quotidiennes à domicile ou en établissement

À propos des activités proposées aux personnes polyhandicapées, la distinc-
tion entre engagement et participation peut s’avérer éclairante.

La notion de participation est associée à celle d’activité collaborative et réfère 
à tout comportement observable en lien avec l’interaction (Alant, 2017). 



Polyhandicap

668

L’engagement dans une activité donnée réfère quant à lui à un état interne 
d’attention et d’implication dans cette activité (Alant, 2017). Plus généra-
lement, c’est la capacité d’être avec autrui et de se sentir impliqué avec une 
autre personne dans une activité (Alant, 2017). L’engagement est lié à la 
motivation. Le niveau d’engagement peut varier dans un même niveau de 
participation. Des personnes peuvent se sentir engagées dans une activité 
sans pouvoir y participer physiquement. Dans certaines approches, les acti-
vités peuvent être très routinisées. La personne peut alors participer à ces 
activités sans montrer de signes d’engagement. L’engagement peut varier en 
fonction des activités proposées aux personnes. Des études issues de différents 
pays portent ainsi sur les activités proposées à des personnes présentant un 
polyhandicap.

Zijstra et Vlaskamp (2005) se sont intéressés aux activités proposées aux per-
sonnes polyhandicapées à leur domicile (Zijlstra et Vlaskamp, 2005). Ils ont 
inclus dans leur étude 160 personnes polyhandicapées (PIMD), réparties sur 
112 lieux de vie durant 4 week-ends. Ces auteurs concluaient que les activités 
proposées étaient restreintes et l’étaient encore davantage avec l’avancée en 
âge. Cinquante pour cent des activités consistaient à regarder la télé ou à 
écouter de la musique.

Van Keer et coll. (2019) ont comparé les activités proposées à 49 enfants 
présentant à la fois une déficience motrice et intellectuelle significatives à 
celles proposées à 45 enfants typiques (van Keer et coll., 2019). La variété 
des activités était plus restreinte pour le premier groupe d’enfants. Les acti-
vités extérieures étaient moins fréquentes. L’engagement des enfants, tel 
que défini plus haut, augmentait lorsque les activités étaient adaptées et 
stimulantes pour l’enfant. Le niveau d’interaction entre les personnes 
impliquées dans l’activité influait sur le niveau d’engagement. Une com-
paraison équivalente entre 6 familles présentant les mêmes déficiences et 
5  familles contrôles (van Keer et coll., 2020) insistait sur le besoin des 
familles, de soutien par un tiers pour ces activités. En Suède, des assistants 
personnels interviennent auprès des personnes polyhandicapées (Boren 
et coll., 2016). Ces assistants induisent davantage de participation aux 
activités du quotidien. Cet engagement dans des activités a un effet sur le 
développement de la cognition de la personne ainsi que sur ses habiletés 
sociales.

Van der Putten et Vlaskamp (2011) ont étudié la nature des activités 
proposées à 23 personnes, leur nombre et leur durée (van der Putten et 
Vlaskamp, 2011). Ces auteurs ont établi que 63 % des activités se limi-
taient à des moments de soin ou de transition, des moments d’attente et 
de repos. La variété des activités était restreinte et limitée à des activités 
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dans lesquelles la personne polyhandicapée restait passive, comme être 
devant la télévision.

Des séances d’art-thérapie sont fréquemment proposées aux personnes 
polyhandicapées (Herzog-Rodriguez, 2020). Ces séances se proposent de sti-
muler l’entrée en relation avec l’autre, l’ouverture et la flexibilité. L’utilisation 
de moyens technologiques induisant une participation active des personnes 
à ces séances est recommandée (Johnels et coll., 2021). Des capteurs de 
mouvement déclenchant de la musique durant des séances de musicothéra-
pie peuvent être utilisés (Dickens et coll., 2017). La collaboration avec les 
éducateurs fait aussi partie des recommandations (Herzog-Rodriguez, 2020). 
L’efficacité de ces pratiques est peu étayée dans la littérature. Le manque de 
recours à des moyens technologiques ainsi que le manque de collaboration 
entre les intervenants et intervenantes sont des raisons régulièrement invo-
quées (Coleman et coll., 2015). L’absence de définition d’objectifs clairs et 
mesurables est également évoquée (Stephenson, 2006).

Les activités qui impliquent un rôle actif de la personne sont régulièrement 
évoquées afin d’induire la participation des personnes. L’utilisation d’objets 
adaptés aux capacités motrices de la personne polyhandicapée et munis de 
capteurs permet aux personnes d’expérimenter un rôle d’agent sur leur envi-
ronnement. Dans une étude, van Delden et coll. (2020) ont proposé une balle 
interactive qui réagit aux mouvements globaux de la personne et aux sons 
produits à 3 sujets, durant moins d’une dizaine de séances et dans différentes 
situations (van Delden et coll., 2020). Ils ont observé une augmentation du 
niveau de vigilance et des mouvements produits par la personne. L’utilisation 
de moyens technologiques comme les contacteurs permettrait donc de stimu-
ler la participation à des activités et le développement de la capacité à réaliser 
des choix (Lancioni et coll., 2018).

Dans différentes publications, un décalage est observé entre les recomman-
dations et les pratiques validées dans la littérature ; ceci a un effet sur la par-
ticipation des personnes et les pratiques observées sur le terrain (Anaby et 
coll., 2022). Ces pratiques favorisent pourtant la participation sociale des per-
sonnes polyhandicapées. Des projets de transfert des données de la littérature 
existent cependant. Le projet LEAP (Leading Evidence to Advance Participation-
focused practice) (Ruiz-Casares et coll., 2017) en est un. Le projet « Knowledge 
Translation Roadmap » en est un autre (Anaby et coll., 2022). L’ambition de ce 
dernier projet est d’induire des changements de pratiques inspirées par la lit-
térature à la fois au niveau micro (équipes professionnelles et familles), meso 
(directions et responsables d’institution) et macro (politiques et administra-
tions). Ces changements de pratique passent par un continuum d’étapes qui 
vont de : « ça correspond à nos pratiques actuelles d’équipe » (« nous faisons 
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ensemble »), à « il s’agit de ma pratique personnelle » (« je fais seul »), « j’es-
saie », « je n’y parviens pas », « je ne le fais pas » (figure 24.3).

Macro 
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les services, la connaissance 
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Figure 24.3 : Modélisation des pratiques centrées sur la participation  
(d’après Anaby et coll., 2022)
Reproduit et traduit à partir de « Towards a paradigm shift in pediatric rehabilitation: accelerating the uptake 
of evidence on participation into routine clinical practice », de Anaby D, Khetani M, Piskur B, et coll. Disabil 
Rehabil 2022 ; 44 : 1746-57. © 2021 Informa UK Limited, trading as Taylor & Francis. Adapté avec autorisation.

L’implémentation de pratiques relatives à la participation suppose la colla-
boration entre les familles et les équipes professionnelles, et leur engagement 
dans le quotidien afin que ces pratiques soient déployées dans le contexte 
de la personne. Les ressources existantes sont exploitées et déployées dans 
le quotidien. Familles comme équipes professionnelles échangent à propos de 
leurs réussites et de leurs difficultés durant les interventions menées. Chaque 
membre de ce partenariat travaille activement au maintien des effets de cette 
intervention (tableau 24.I).
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Tableau 24.I : Principes et étapes d’une pratique orientée vers la participation 
(Anaby et coll., 2022)

Principe Éléments théoriques Cadre de travail

1 Se concentrer sur l’essence 
des pratiques basées sur 
la participation

Constructions/caractéristiques 
au niveau de l’innovation 
Participants à la mise en œuvre 
(famille, prestataire)

Cadre des cinq facteurs

2 Parler de la participation 
Intégrer le langage de 
la participation dans 
la communication avec les familles

Partenariats de participation Cadre des cinq facteurs

3 Constituer une équipe 
de participation 
Établir des partenariats avec 
les parties prenantes à tous 
les niveaux et les impliquer 
pleinement

Collaboration engagée Cadre des cinq facteurs 

4 Comprendre où se situe 
l’innovation axée sur 
la participation par rapport 
à votre situation

Écologies de la mise en œuvre 
 
 
 
Identifier les lacunes en matière 
de connaissances et les obstacles 
à la mise en œuvre

Cadre des cinq facteurs ; 
Mutualiser les pratiques 
(« entonnoir » culturel) 
 
Connaissance 
des actions

5 Exploiter les ressources 
existantes

Motiver le changement Mutualiser les pratiques 
(« entonnoir » culturel)

6 Combler les écarts entre la 
pratique et la recherche grâce 
à une pratique fondée sur 
des données probantes

Cycle d’action 
Évaluation des résultats  
de la pratique

Connaissance 
des actions

7 Relier et partager les réussites 
et les recommander

Cycle d’action 
Transfert de stratégies

Connaissance 
des actions

8 Garantir la pérennité Suivi de la mise en œuvre Connaissance 
des actions

Droits aux loisirs et gestion des temps libres

Pour tout un chacun, un loisir est une activité récréative ou de détente que 
nous choisissons de faire. Avoir des loisirs nous permet de trouver un équi-
libre entre obligations professionnelles, familiales et personnelles, de faire une 
pause dans notre routine quotidienne, de nous détendre, de recharger nos bat-
teries mais également de nous épanouir. Les loisirs contribuent ainsi à préve-
nir le stress, l’épuisement et favorisent un meilleur équilibre de vie. Nos loisirs 
peuvent prendre de nombreuses formes, qu’il s’agisse de pratiquer un sport, 
de lire, de regarder des films, de jouer à des jeux vidéo, de faire de l’artisanat, 
de cuisiner, de jouer d’un instrument de musique, de voyager, de jardiner, etc. 
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de l’ambiance ») (Zijlstra et Vlaskamp, 2005). Une autre étude relève éga-
lement un problème d’individualisation des activités et un problème quant 
aux attentes vis-à-vis de celles-ci, les personnes polyhandicapées n’étant pas 
suffisamment aidées pour s’impliquer ou s’engager et les activités proposées 
ne correspondant pas nécessairement à leurs goûts (Vlaskamp et coll., 2007).

Pour Chard et Roulin (2015), l’engagement corporel, moteur et affectif étant 
l’essence même de l’action, les activités proposées doivent tenir compte des 
intentions, des intérêts et des préoccupations de la personne (Chard et Roulin, 
2015). Pour qu’elle puisse s’impliquer et s’investir dans une activité, elle doit y 
prendre un certain plaisir. Pour cela, il est nécessaire et même essentiel de bien 
connaître la personne et de connaître ses préférences (Axelsson et coll., 2014).

Pour Lancioni et coll. (2019), offrir des activités de loisirs de qualité permet 
d’éviter les « comportements-problèmes » (Lancioni et coll., 2019). Pour 
James Hogg (1998), cela permet d’augmenter la qualité de vie et le bonheur 
des personnes polyhandicapées (Hogg, 1998). Pour illustrer ses propos, il cite 
Nash (Nash, 1960), qui a proposé une classification des activités de loisirs 
suivant leur valeur sociale (figure 24.4).

Si nous transposons aux personnes polyhandicapées, leur offrir des activités 
adaptées permet de répondre à leurs besoins :
•  au niveau 1, permet de lutter contre certains problèmes de comportement, 
de diminuer la souffrance psychologique (si proposé suffisamment) et prend 
sens uniquement dans le cadre d’une relation ;
•  au niveau 2, nécessite de cibler l’activité qui va véritablement « toucher » 
la personne (notion de plaisir) et permet alors un engagement émotionnel ;
•  au niveau  3, permet la participation active, l’implication cognitive, 
physique et émotionnelle, la mobilisation de savoir-faire et l’acquisition d’une 
compétence ;
•  au niveau 4, permet l’accès aux activités créatrices et développe l’estime 
de soi.

Pour une utilisation optimale des temps libres favorisant un meilleur épanouis-
sement des personnes polyhandicapées et permettant la participation sociale, 
il est important de veiller à favoriser les choix (par exemple avec des cartes de 
communication, des objets « signifiants » représentant l’activité…), de limiter 
la durée des « temps morts » (cf. niveaux 0 et –) en les remplaçant au mieux 
par du divertissement (cf. niveau 1), de repérer ce qui plaît (cf. niveau 2) et 
de l’inscrire dans un engagement durable, en permettant des apprentissages 
(cf. niveau 3). Des formations doivent impérativement être assurées pour les 
accompagnants professionnels, qu’ils soient familiaux ou professionnels.
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Figure 24.4 : Classification des activités de loisirs suivant leur valeur sociale 
(d’après Hogg, 1998 citant Nash, 1960)
Adapté et traduit à partir de « Making leisure provision for people with profound learning and multiple 
disabilities », de Hogg J, Cavet J. New York, NY : Springer, 2013 : 274 p. © 1998 Springer.

Évaluation de la participation : objectifs et méthodes

La spécificité de la situation de handicap et de la restriction de participation 
des personnes polyhandicapées demande la mobilisation d’outils pour être 
évaluée. Idéalement, ces outils pourraient être utilisés pour évaluer l’amélio-
ration de leur participation et de leur participation sociale. Par exemple, le 
modèle de participation de Beukelman et Light (2020) se propose de relever 
les obstacles qui entravent la participation d’une personne aux activités de 
son quotidien (Beukelman et Light, 2020) (figure 24.5). Ce modèle distingue 
les obstacles limitant les opportunités de participation et l’accès à une parti-
cipation effective. Les pratiques, la politique, la connaissance et les capacités 
d’ajustement des personnes environnantes, les aménagements du contexte et 
la capacité de la personne à utiliser des moyens de communication alternative 
et améliorée sont intégrés au modèle. Il existe cependant peu d’outils d’éva-
luation permettant le déploiement de ce modèle dans un contexte clinique 
(Lund et coll., 2017).
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Figure 24.5 : Modèle de participation (d’après Beukelman et Light, 2020) (p. 28)
CAA : Communication alternative et améliorée

Reproduit et traduit à partir de « Augmentative & Alternative Communication: Supporting Children and Adults 
with Complex Communication Needs », de Beukelman DR, Light JC. Baltimore, Maryland Paul H. Brookes 
Publishing Co., Inc., 2020. © 2020 Paul H. Brookes Publishing Co., Inc. Adapté avec autorisation.

L’approche fPRC (family of Participation-Related Constructs) (Imms et coll., 
2017) est une proposition d’outils d’évaluation de la participation. Elle tente 
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de prendre en compte des notions évoquées précédemment comme l’enga-
gement dans une activité, l’attention portée à l’activité, l’implication dans 
une activité (involvement) et le fait d’être simplement présent dans une acti-
vité (attendance). Elle distingue des éléments intrinsèques liés à la partici-
pation  : la capacité à réaliser une activité, les préférences éventuelles pour 
une activité faisant sens pour la personne et la conscience de soi. Des élé-
ments extrinsèques sont également pris en compte dans l’évaluation comme 
le contexte spécifique d’une activité et l’environnement général de vie de 
la personne. Les définitions de ces notions sont précisées et opérationnali-
sées. Les méthodes d’évaluation de certaines de ces notions déjà existantes 
sont intégrées afin de constituter un outil qui prend en compte les différents 
aspects de la participation.

La présence peut se mesurer en calculant la fréquence des activités dans 
lesquelles la personne est présente, l’éventail des activités concernées et la 
diversité de ces activités.

L’implication, l’engagement et la motivation de la personne dans une activité, 
sa persistance durant cette dernière ainsi que la place sociale qui est attribuée 
à cette personne et son sentiment d’appartenance à une communauté donnée 
peuvent être évalués dans le cadre d’un questionnaire rempli par un proche.

Des aspects comme la motivation sont également évalués avec la préférence 
pour une stimulation donnée, pour une activité ainsi que le plaisir ressenti 
dans cette activité.

La compétence à participer à une activité est mesurée en prenant en compte 
les compétences cognitives, les habiletés motrices et la gestion des affects. Ce 
modèle distingue ici la capacité, qui concerne des environnements structurés 
dans lesquels la personne serait capable de réaliser une activité, l’aptitude 
(capabilité), qui réfère aux activités que la personne peut réaliser dans les 
activités quotidiennes, et la performance, qui renvoie aux activités que la 
personne réalise dans son contexte quotidien.

Le contexte renvoie aux caractéristiques physiques de l’endroit dans lequel 
est réalisée une activité, les personnes impliquées, les activités engagées, les 
objets et le temps. L’environnement plus général concerne des questions 
de mise à disposition de ressources (availability), d’accessibilité pour une 
personne donnée, le fait que des ressources soient abordables (financièrement 
par exemple), d’acceptabilité.

Les différentes notions énoncées dans le modèle fPRC comme des notions 
définitoires de la participation constituent des observables qui sont objec-
tivables. Ce sont des critères qui permettent d’évaluer en équipe, et dans le 
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contexte de la personne polyhandicapée, son niveau de participation. La par-
ticipation constituant un enjeu pour la personne polyhandicapée tout en étant 
une notion complexe, ce type d’approche est essentiel pour son évaluation.

Conclusion

La participation sociale couvre une diversité de domaines : les activités de la 
vie quotidienne, les loisirs et les sports, l’éducation et le travail, la vie affective 
et sexuelle, la vie politique et citoyenne, la recherche, etc. Le handicap a été, 
au cours des dernières décennies, redéfini en termes de restriction de partici-
pation sociale, causée par des barrières environnementales et sociales. Les per-
sonnes polyhandicapées sont porteuses de déficiences et d’incapacités sévères, 
et celles-ci caractérisent, de manière très spécifique, leur situation de handi-
cap ; cette spécificité doit être prise en compte pour comprendre la restriction 
spécifique de participation sociale qu’elles connaissent. Néanmoins, d’une part, 
leur situation de handicap est également causée, et souvent aggravée, par des 
facteurs environnementaux et sociaux. Agir sur ceux-ci permettrait d’amélio-
rer et de renforcer leurs possibilités de participation et de participation sociale. 
D’autre part, même si la participation sociale des personnes polyhandicapées 
ne sera sans doute jamais « typique » ou semblable à celle des personnes dites 
valides, les personnes polyhandicapées ne devraient être exclues, de manière a 
priori et arbitraire, d’aucun domaine de la participation sociale. Il est important 
d’améliorer leur participation sociale, avec tous les moyens adéquats, car toute 
amélioration est bénéfique pour ces personnes.
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25
Vie affective et sexuelle

« Affectivité et sexualité, les deux pôles qui demandent le plus grand respect 
avec tout ce que cela comporte de richesse acquise et à acquérir lorsque l’on se 
décide enfin à s’en occuper », comme l’écrit Vacola en 1987 (Vacola, 1987).

La vie affective et la sexualité, en particulier en institution, sont des thèmes 
d’actualité dans le champ du handicap. Mais des revendications concernant 
l’intimité et l’autodétermination de personnes ayant un handicap physique 
ou un handicap intellectuel peuvent-elles être transposées dans le champ du 
polyhandicap compte tenu de sa spécificité et de l’importance des atteintes ?

La sexualité génitale partagée (la sexualité au sens courant) a peu de chances 
d’être une réalité pour une personne polyhandicapée ; pourtant le champ de 
la sexualité ne doit pas être laissé de côté, puisqu’il ne se confond pas avec 
la génitalité. Il peut exister d’autres formes de sexualité partagée, de l’auto-
érotisme, et quantité d’autres plaisirs corporels que l’on peut rattacher au 
champ de la sexualité en général, celle-ci pouvant être sensuelle, érotique 
ou génitale. Suivant une telle acception générale de la sexualité comme 
recouvrant tout plaisir corporel, elle doit être envisagée pour les personnes 
polyhandicapées. Certaines actions de la vie quotidienne comme le bain, la 
toilette voire l’alimentation et la défécation peuvent être vues comme des 
moments de plaisirs corporels et être ainsi rattachées aux plaisirs sensoriel et 
sensuel qui entrent dans la sphère de la sexualité au sens large.

Cette importance de la sexualité ne doit pas pour autant conduire à négliger 
la question de la vie affective. En effet, la vie affective peut être liée à la vie 
sexuelle ou être indépendante par rapport à elle. Elle ne se limite pas à la vie 
amoureuse : elle désigne toute relation avec autrui suscitant des affects, géné-
ralement plaisants. La vie affective concerne aussi la famille et les proches. 
Même si l’on ne peut toujours affirmer qu’il y ait conscience de l’autre comme 
personne, ce qui suppose la conscience de son identité propre, à tout le moins 
l’altérité peut se donner en tant que présence d’une qualité particulière, une 
présence agréable qui va être souhaitée par la personne polyhandicapée.

Enfin se pose la question de la vie intime : on peut être intime avec autrui 
(ou avec une altérité précise, même non individualisée) et désirer avoir des 
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L’erreur que l’on peut commettre au sujet de la sexualité serait de la consi-
dérer comme de l’ordre de l’évidence, ce qui revient à projeter en matière 
de sexualité ses propres préférences, ses propres valeurs morales, ses propres 
besoins sur des personnes qui en ont une représentation très différente, en 
particulier lorsque leur vie psychique et leur développement psycho-affectif se 
situent très loin de la norme, ce qui est évidemment le cas pour des personnes 
polyhandicapées.

Un deuxième exemple est de supposer que la loi interdit la sexualité pour 
certaines personnes incapables de consentir. Légalement, il n’existe aucune 
disposition de loi particulière concernant les personnes vulnérables dans le 
champ de la sexualité : la limite du consentement supposé est l’âge de 15 ans, 
les droits sont les mêmes que pour toute autre personne (on ne peut interdire 
une forme de sexualité en établissement au motif d’un règlement intérieur 
plus restrictif que la loi par exemple). Mais bien évidemment les crimes et 
délits sont plus fermement condamnés lorsqu’ils sont perpétrés par celui ou 
celle qui détient une autorité sur des personnes particulièrement vulnérables 
comme le sont les personnes polyhandicapées (par exemple un parent, un 
soignant ou un accompagnant).

La loi n’indique en matière de sexualité que ce qui est interdit : un acte de 
pénétration sexuelle commis par « violence, contrainte, menace ou surprise » 
(définissant le viol), un acte commis par un adulte sur un mineur de moins de 
15 ans…, mais elle ne dit pas ce qui est possible au sein de la liberté qu’elle 
autorise. La question de ce que l’on peut accepter ou ne pas accepter, autoriser 
ou interdire, est donc une question éthique plus qu’une question légale.

Nous verrons les problèmes éthiques posés par le rapport à une personne qui 
ne peut consentir de manière manifeste. Mais soulignons d’emblée que la 
vulnérabilité et le non-discernement ne doivent pas devenir, par excès de 
précautions, des obstacles à la reconnaissance d’une sexualité possible pour 
certaines catégories de personnes.

Un troisième exemple est de savoir ce qui relève de la sexualité et ce qui 
n’en relève pas. Avec une personne polyhandicapée, comme avec des per-
sonnes ayant un handicap intellectuel, il est possible qu’une situation parais-
sant de l’extérieur liée à la sexualité n’ait pas un sens sexuel. On peut par 
exemple prendre pour sexuel le fait d’exhiber son sexe alors que cela peut 
n’être qu’une volonté d’apparaître et d’exister (par exemple en tant qu’être 
adulte) (Durif-Varembont, 2010) ; inversement, on peut sous-estimer l’exis-
tence d’une sexualité parce qu’elle ne se manifeste pas sous la forme que l’on 
attend, ou parce que l’on va immédiatement passer sous silence ses manifes-
tations pourtant évidentes comme la masturbation (Vaginay 2008b), ou des 
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cris et des mouvements durant la douche, yeux brillants lorsque la douche 
prend fin) qui vont légitimer cet aménagement sans que l’on puisse décider 
s’il est à l’origine d’un plaisir proprement sexuel.

Distinguer plaisir sensoriel et plaisir sexuel n’est donc pas simple, même si 
dans cet exemple le plus important est le constat d’un plaisir. Aller plus loin 
dans l’interprétation dépend des définitions que l’on choisit d’adopter : si l’on 
considère comme purement sensorielles les sensations agréables du corps, 
comme le massage, la détente dans l’eau tiède, les stimulations sensorielles 
douces et dosées, soulignées par les musiques, les senteurs, les lumières, il ne 
faut pas oublier que certaines personnes polyhandicapées « érotisent toute 
une gamme de stimuli plus ou moins sélectifs d’un plaisir (au sens large du 
terme) apaisant » (Agthe Diserens, 2021).

On peut donc ne pas noter l’érotisation d’une immersion dans l’eau (l’érec-
tion est-elle toujours une marque de sexualité ou bien seulement de plaisir 
sensoriel, voire une simple réaction réflexe ?) ou au contraire sexualiser abusi-
vement un contact répété avec ses parties génitales (qui sont aussi des points 
hautement sensoriels du corps avant d’être des points érogènes, par exemple 
chez les jeunes enfants).

Faut-il présupposer le plaisir sexuel ou présupposer son absence ?

Éthiquement, plutôt que présupposer une absence de sexualité, en se deman-
dant  : « existe-t-il une raison pour supposer que cette personne a du désir 
ou du plaisir sexuel ? », mieux vaut se demander : « y a-t-il une raison pour 
supposer que cette personne n’a pas de désir sexuel ou de plaisir sexuel ? ». 
Si on ne peut l’affirmer, il faut alors s’interroger sur ce que peuvent être ses 
préférences sexuelles et les modalités de cette sexualité (Vehmas, 2019).

Répondre trop rapidement à propos de ce qui existe pour cette personne, à 
propos de ce qu’elle est en capacité ou non de sentir, empêche de réfléchir à une 
solution adaptée, qui ne soit ni un déni de sexualité ni une hypersexualisation. 
À tout le moins peut-on considérer qu’une frustration exprimée ou une satisfac-
tion bien visible (qui sont loin d’être toujours aussi nettes) peuvent être liées à 
la recherche d’un plaisir sensoriel, ou d’un plaisir sensuel, voire érotique ?

La prudence impose ne pas projeter du plaisir sexuel génital là où il n’est pas 
réellement présent : le sourire de plaisir doit être net, ou l’assentiment sans ambi-
guïté (ce qu’il n’est pas toujours). Mais même ainsi, postuler qu’il existe du plaisir 
sexuel est excessif, cela ne signifie pas qu’il en existe, mais qu’il peut en exister.

Évoquer la sexualité est important, voire nécessaire, mais avec une prudence épis-
témologique quant à l’identification ce qui est désiré et à ce qui est ressenti (Kittay, 
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2010). Si une personne ne manifeste aucun intérêt pour la sexualité quelle que 
soit sa forme, il n’y a aucune justification d’essayer de l’y intéresser en raison de la 
valeur que les autres lui accordent (Vehmas, 2019) : la sexualité n’a pas à être une 
obligation au motif que la santé sexuelle fait partie de la santé en général.

L’expression de la vie sexuelle en institution

Que peut-on tolérer en institution ?

Outre le déni et l’hypersexualisation, les erreurs d’interprétation peuvent être 
liées à des manifestations de sensorialité ou de sexualité (largement indiscer-
nables) qui se donnent sous un mode inattendu et déconcertant : la mastur-
bation, certains attouchements, le jeu avec les matières fécales… En effet, 
les jeux excrétoires existent, ainsi que la richesse des sensations qui y sont 
associées lorsqu’il existe un contrôle sphinctérien (ce qui est assez rare). Le 
peu de mobilité et de liberté de choix tourne les sujets vers des manifestations 
associées à ce qu’ils contrôlent : « la gamme de manifestation d’enfants très 
lourdement déficients, fort réduite, privilégie les pôles de l’alimentation et de 
l’excrétion » comme moyens d’agir sur l’entourage (Vacola, 1987). Tout cela 
peut entraîner des réactions de gêne, de dégoût (sans compter le travail sup-
plémentaire occasionné par le nettoyage). On comprend qu’il existe de fortes 
réticences institutionnelles à ce sujet.

Ces réticences peuvent exister à propos de la manipulation sexuelle, qui 
n’a peut-être pas la même fonction auto-érotique que pour tout un chacun. 
Elle peut se produire sans que l’on en connaisse la raison et se poursuivre en 
public. Il est important de la tolérer, lorsqu’elle intervient en institution, et 
de permettre à chacun de pouvoir explorer son corps, ce qui est une forme de 
connaissance de soi, tout en fixant toutefois les limites publiques d’une telle 
activité, tout cela s’inscrivant dans le cadre d’un apprentissage du rapport aux 
autres et de la limite entre le public et le privé.

Dans l’espace privé de la chambre, la manipulation sexuelle doit donner lieu au 
respect de l’intimité des personnes : il convient de ne pas empêcher ces mani-
festations et de les laisser se dérouler de manière la plus agréable possible pour 
les résidents, en fermant les portes, en respectant leur intimité, quitte à revenir 
plus tard pour l’acte de soin ou la séquence d’activité que l’on avait envisagés.

Reconnaître et tolérer certains actes intimes n’est pas semble-t-il très compliqué, 
mais la pratique montre que cela n’est pas simple dans un contexte institutionnel 
avec des horaires de soins et d’activités, l’habitude de rentrer sans prendre le 
temps de prévenir dans l’espace de la chambre pour y dispenser des soins.
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physiquement, comme dans l’exemple précédent, consiste en un accompa-
gnement sexuel de faible ampleur. Dans ce qui est le plus souvent nommé 
accompagnement sexuel, il y a contact entre deux personnes mettant en jeu 
le corps de l’accompagnant et notamment des parties intimes de son corps 
ordinairement masquées au regard.

L’accompagnement sexuel suppose une capacité de discernement et de 
compréhension de ce qui est en train de se jouer dans la relation entre deux 
personnes afin de réguler l’action de son corps sur celui de l’autre en fonction 
de son désir. Sans expression claire du désir et sans retour de la personne 
concernée, on peut très vite tomber en agissant à ce niveau dans la mal-
traitance involontaire et entrer sans même toujours s’en rendre compte dans 
l’abus sexuel ou le viol.

Étant donné qu’un accompagnement sexuel sans risque de mécompréhen-
sion est inenvisageable pour la grande majorité de personnes polyhandicapées 
adultes, en raison de leurs difficultés de communication et d’expression, le 
risque de maltraitance est bien réel, surtout si les accompagnants sont mal 
formés, connaissent mal ou très mal le polyhandicap.

•	 Les risques associés à l’accompagnement sexuel sont-ils pires que 
de ne rien faire du tout ?

C’est une question éthique que posent certains des auteurs consultés 
(Vehmas, 2019). En effet, le modèle habituel d’une contractualisation entre 
l’accompagnant et l’accompagné stipulant la nature de l’accompagnement 
souhaité est ici inopérant. La réponse habituelle concernant les individus 
avec des capacités cognitives très limitées, une motricité très faible et des 
moyens de communication très peu développés dans leur entourage est 
d’ignorer purement et simplement leurs potentiels désirs érotiques (Kulick 
et Rydström, 2015).

Bien sûr que la prudence dans ce domaine est importante, surtout lorsque l’on 
sait que les abus dans le domaine de la sexualité en institution sont généra-
lement commis par des professionnels (Mansell et coll., 2009) : il existe des 
risques d’abus conscients, mais aussi inconscients, comme lorsque la « satis-
faction donnée à autrui » n’est autre qu’une maltraitance involontaire, faute 
de comprendre son désir.

Mais il est tout aussi certain qu’écarter les questions posées par l’accom-
pagnement courant (par exemple l’aide à la masturbation) peut renforcer 
le déni de la sexualité des personnes concernées. La transparence à ce 
sujet au sein des équipes est essentielle, même si elle est délicate à manier 
(Vehmas, 2019).
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•	 Qu’arrive-t-il sans accompagnement sexuel organisé et réfléchi ?

Le risque, malheureusement bien réel, est celui d’un geste masturbatoire, 
réalisé à des fins hygiéniques pour évacuer une tension corporelle, de la 
part d’accompagnants ou de parents lors de la toilette. Comme le dit un 
père en rapportant avec malaise un tel geste de sa part à propos de son fils 
polyhandicapé : « il faut bien que quelqu’un le fasse ! » (Vaginay, 2008a). 
Or ce geste masturbatoire est un véritable glissement incestueux (Salbreux, 
1997), qui n’épanouit pas les personnes polyhandicapées ainsi « purgées » 
mais les inquiète ou les déstructure (Vaginay, 2008a) et est mal vécu par les 
parents qui se rendent compte de leurs propres limites. L’intervention du 
professionnel habituellement chargé des soins n’est pas meilleure, elle ne 
donnera pas sens à ce qui se produit à ce moment privilégié. C’est la raison 
pour laquelle les auteurs cités préconisent plutôt, quand le besoin de sexua-
lité est explicite, l’intervention d’un professionnel extérieur à la structure, 
qui rétablisse le moment de la sexualité dans une dimension de contact et 
de partage.

•	 Existe-t-il des différences entre hommes et femmes ?

Concernant l’accompagnement et plus généralement les pulsions sexuelles, 
peut-on transposer dans le champ des adultes polyhandicapés la tendance 
des hommes à manifester davantage leur sexualité que les femmes ? On peut 
le supposer compte tenu des fortes différences de genre relevées dans les 
demandes d’accompagnement sexuel adressées à une association le promou-
vant en France : celles-ci étaient à 95 % masculines tous âges et tous handi-
caps confondus (Rimbourg et Boudahoud, 2017). Mais cette extrapolation 
peut être abusive, et demande un certain nombre de précautions par rapport 
aux représentations des hommes et des femmes.

Quand il est question de personnes avec des déficits intellectuels, il semble 
que la position de référence soit celle de l’homme : l’homme est perçu comme 
un individu capable d’agir, et cet agent peut légitimement rechercher de l’in-
timité et du plaisir sexuel ; en revanche, lorsqu’il s’agit de femmes avec des 
déficiences intellectuelles, elles sont perçues comme sexuellement naïves, 
plus vulnérables aux abus sexuels que les hommes et devant être davantage 
protégées qu’aidées à trouver du plaisir (Young et coll., 2012). Ces repré-
sentations dépendent vraisemblablement du fait que les femmes identifiées 
comme déficientes intellectuelles sont plus sujettes aux abus sexuels que les 
hommes (Gil-Llario et coll., 2018), ce qui vaut a fortiori pour des femmes 
polyhandicapées : il faut être attentif aux questions de genre compte tenu de 
la longue histoire des abus sexuels commis sur des femmes jugées déficientes 
intellectuelles (McCarthy, 2002).
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Dans le champ des représentations genrées du polyhandicap, on peut sup-
poser que les représentations des femmes demeurent en raison de la crainte 
associée aux abus sexuels, mais que les représentations des hommes varient 
quant à elles en raison de l’immobilité dans laquelle les personnes sont plon-
gées  : la position d’agent sera moins nettement représentée concernant les 
hommes, si tant est bien sûr que l’on reconnaisse à ces personnes le statut 
majeur d’hommes et de femmes alors même que leur apparence physique et 
leur dépendance semblent contredire les effets biologiques de la puberté : la 
majorité sexuelle est donc différemment perçue et l’infantilisation beaucoup 
plus marquée que pour d’autres populations. Mais l’immobilité ne signifie pas 
l’absence de désir ou des pulsions : les différences de genre sont donc à considé-
rer, mais sans que les différences puissent être prouvées dans le polyhandicap.

La demande de sexualité

•	 Les contacts avec les professionnels

Même en dehors de tout contexte d’accompagnement sexuel, il arrive que 
certains adolescents ou adultes touchent volontairement des parties du 
corps des professionnels comme la poitrine, ou exhibent leur sexe en érec-
tion durant la toilette, esquissent des mouvements de hanches en cherchant 
l’autre du regard. À qui d’autre d’ailleurs que leurs parents ou les profession-
nels pourraient-ils adresser cette demande, alors que leur seul contact intime 
se déroule durant la toilette ? Ici encore les réactions de l’entourage doivent 
être proportionnées  : il n’est pas évident qu’une exhibition de soi nu et en 
érection manifeste comme d’ordinaire une envie sexuelle. Il est compréhen-
sible que cela puisse mettre mal à l’aise des professionnels, en particulier de 
jeunes femmes encore peu habituées à ces situations. Mais il reste nécessaire 
de pouvoir répondre à ces manifestations sans les négliger.

Quant aux comportements qui consistent à toucher le corps d’autrui, il est 
important de leur mettre une limite, limite qui signifiera les limites du corps 
propre et du corps d’autrui, de même que la possibilité d’agir en public ou en 
privé lorsque cette distinction fait sens pour les personnes. L’interdit s’ins-
crira de ce fait dans une séquence possible d’apprentissage et de repérage de 
l’altérité.

Le besoin de contact peut prendre des formes déconcertantes pour les pro-
fessionnels : on ne peut négliger le moteur puissant de l’affectivité, qui s’ex-
tériorise par les recherches sensorielles multiples, par le contact cutané, la 
sensibilité de la bouche, des sphincters, les possibilités sensitives des organes 
génitaux, par exemple dans le plaisir sensuel d’être changé qui se maintient 
au fil des années (Vacola, 1987). La recherche du contact cutané est une 
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modalité d’échange, elle existe notamment avec les parents. Le désir de 
contact s’exprime par le regard, ou par des tendances à l’agrippement, quand 
celui-ci est possible. Mais pourquoi faudrait-il faire de ce désir de contact bien 
réel un désir sensuel ou érotique ? Ce n’est pas parce que ce type de contact est 
ordinairement vécu comme érotique (ou peut être érotisé par le professionnel 
dans son ressenti initial) qu’il faut y répondre sur un plan qui y fait référence, 
ou interdire des manifestations que l’on juge dégradantes ou indignes.

En ce qui concerne le regard porté sur les parties du corps des professionnels, 
ceux-ci sont plus difficiles encore à interpréter et donc à limiter. La pulsion 
scopique fait bien partie des pulsions sexuelles, tout particulièrement lorsque 
l’on se trouve paralysé. Mais est-il condamnable de regarder le corps de l’autre 
et peut-on empêcher ces regards ? Doit-on le faire au sein de l’établissement ? 
Cela semble difficilement défendable. La réflexion pouvant déboucher sur la 
position d’un interdit se portera surtout sur les gestes et les manifestations 
publiques de sexualité, en l’inscrivant dans un enseignement que l’on pourra 
appliquer dans de nombreuses situations de la vie courante.

•	 Les contacts entre résidents

On peut être surpris de découvrir chez deux garçons avec une paralysie presque 
complète et une déficience intellectuelle majeure, des activités partagées de 
masturbation et une attirance mutuelle spécifique. Celles-ci peuvent révéler 
un intérêt pour le monde extérieur et pour autrui qui n’était pas bien apparu 
dans les diverses autres activités. Il apparaît important de conserver cette 
force vive chez un individu qui ne manifestait pas d’intérêt palpable pour 
l’extérieur (Vacola, 1987) : c’est là une manière de rétablir le sujet polyhan-
dicapé dans sa place de sujet désirant, quelles que puissent être les apparences 
et surtout quels que puissent être pour lui la nature de ce désir, sa forme, ses 
objets (par exemple ici un contact masturbatoire homosexuel partagé)  : ne 
pas en tenir compte serait oublier une partie essentielle de sa vie.

Le contact est souvent très limité et certains rapprochements ne pourraient 
avoir lieu que par l’intermédiaire de personnes valides. Mais à la différence 
de l’accompagnement sexuel pour les couples qui existe pour des personnes 
sans déficience intellectuelle ou avec une déficience limitée, il devient très 
difficile de savoir ici s’il y a bien une attirance de nature sexuelle et s’il y a 
consentement réciproque. Les paroles sont absentes et les gestes sont souvent 
trop ténus ou trop peu éloquents pour qu’il soit question de répondre à de 
telles manifestations.

Cependant, ce serait une erreur de considérer que les relations entre personnes 
polyhandicapées ne sont jamais sexualisées. À la rigueur, comme dans le champ 
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Le consentement dans le champ du handicap intellectuel

Dans le champ du handicap intellectuel en général, on imagine généralement 
« qu’une personne handicapée ne peut pas consentir du fait de son état ou de 
son statut (les deux étant trop souvent confondus) » (Vaginay, 2008b) ce qui 
revient à occulter sa subjectivité si l’on entend par consentement la manifes-
tation d’une volonté adressée à autrui (Commission nationale consultative 
des droits de l’Homme, 2015).

Distinguer la capacité juridique et la capacité ou l’aptitude au sens courant 
est donc essentiel, c’est d’ailleurs ce qui a conduit le droit à ne plus utiliser le 
terme d’« incapable majeur » mais de « majeur protégé » : celui-ci reste inca-
pable au sens juridique, c’est-à-dire incapable d’engager sa responsabilité sur 
la durée, mais reste potentiellement capable en revanche de discerner ce qu’il 
veut ou non dans un champ comme celui de la sexualité.

Le droit de disposer de son corps reste strictement personnel, que l’on soit 
sous tutelle ou curatelle. Mais il est évident qu’un statut de majeur protégé ou 
de « personne vulnérable » (expression que le droit préfère à la catégorie de 
« personne en situation de handicap ») a des conséquences sur les relations 
qu’ont les autres avec soi et la manière de se représenter soi-même comme 
libre de vivre sa vie sexuelle, de se sentir homme ou femme, et sur la possi-
bilité d’être reconnu comme tel, y compris dans le champ du désir et de la 
sexualité.

Or, en l’absence de critères cliniques jugés fiables permettant l’évaluation du 
consentement dans le champ de la déficience intellectuelle, l’évaluation d’une 
capacité à consentir reste souvent elle-même tributaire d’examens psychomé-
triques comme la mesure du quotient intellectuel (QI), qui contribuent à la 
dévalorisation des personnes concernées, voire à la négation de leurs droits 
d’avoir une vie affective et sexuelle (Gougeon, 2009).

Quand bien même la capacité à consentir (et à consentir durablement) serait-
elle reconnue, la définition légale du consentement reste essentiellement 
négative (s’il n’y a pas eu « violence, contrainte, menace ou surprise », il y a 
eu consentement), ce qui nie la réalité du consentement dans son sens positif 
lié au désir, à l’envie ou au plaisir, au profit des conditions minimales rendant 
une pratique sexuelle légale (pour une personne de plus de 15 ans et ce quand 
bien même son expression verbale ressemblerait à celle d’un enfant).

Le consentement masque tout le champ de la liberté qu’offre le droit en matière 
de sexualité : tout ce qui n’est pas interdit est permis, et dès lors qu’un acte est 
légal, c’est à l’éthique de prendre le relais du droit si l’on souhaite porter un 
jugement sur cet acte (Py, 2017). La question de la sexualité en établissement 
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est donc autant, voire davantage, une question d’éthique qu’une question 
légale. Dans « l’océan de liberté » laissé par le droit en matière sexuelle, que 
juge-t-on appréciable ou préjudiciable pour une personne polyhandicapée ? 
Doit-on refuser toute forme de sexualité en raison des risques qu’elle encoure ?

La surestimation de la capacité à consentir peut bien sûr entraîner des risques 
réels comme l’a montré le débat durant l’année 2020 sur la capacité à consen-
tir d’un mineur (faut-il l’estimer impossible en-dessous de 13 ans ou de 
15 ans ?), mais la sous-estimation de cette capacité pour les personnes iden-
tifiées comme porteuses d’une déficience intellectuelle peut également nuire 
en leur déniant la capacité d’avoir une sexualité (Eastgate, 2008) : ainsi les 
dispositions légales visant la protection des personnes vulnérables peuvent 
potentiellement conduire à une prohibition générale de l’activité sexuelle 
(Eastgate et coll., 2012).

Tout se passe comme si l’usage du terme de consentement, juridiquement des-
tiné à éviter les abus, devenait à travers l’examen de la capacité à consentir, 
l’élément autorisant ou interdisant l’accès à une sexualité, ce qui lui confère 
une portée répressive  : celui ou celle qui ne peut consentir ne peut avoir 
l’autorisation de vivre une sexualité.

Le consentement dans le champ du polyhandicap et l’absence 
de communication

•	 La question de l’interprétation d’un souhait ou d’un désir

Revenons à présent plus spécifiquement à la question du polyhandicap, où la 
capacité à consentir en général est hautement contestable pour les profils de 
polyhandicap 1 et 2 selon la classification de Georges Saulus, et reste contes-
tée même pour les profils de type 3 où l’expression d’un oui ou d’un non est 
plus claire et durable.

On se demandera dans quelle mesure le consentement peut être explicite et 
spécifique, c’est-à-dire portant bel et bien sur la proposition faite par autrui 
(dont nous avons vu toute l’ambiguïté entre sensorialité, sensualité, érotisa-
tion et génitalité).

Pouvoir identifier un souhait (celui de boire ou de manger, de s’adresser à 
tel ou tel) n’est pas du tout à situer sur le même plan que l’identification 
d’un désir à portée potentiellement sexuelle. On peut clairement repérer une 
affinité pour une autre personne, la volonté que tel soin intime se poursuive, 
mais comment interpréter plus avant ce qui est désiré ? À tout le moins un 
consentement peut-il être considéré comme libre et continu, c’est-à-dire 
qu’il peut être retiré, comme pour toute personne, à n’importe quel moment, 
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lorsque ce qui est éprouvé n’est pas ce qui était attendu. Mais pour repérer la 
constance d’un assentiment, encore faut-il pouvoir le déceler facilement dans 
les expressions faciales et corporelles, dans les vocalises ou les gestes. Or il est 
déjà difficile, le plus souvent, d’apprécier si ces personnes souhaitent davan-
tage de contact affectif ou davantage de distance.

Même avec des moyens de communication adaptés, qui soutiennent l’inter
action, il est très délicat de juger avec certitude que l’on est compris et plus 
encore ce que l’autre personne souhaite exprimer. Ne peut-on pas se fourvoyer 
en croyant bien la connaître ?

•	 L’exemple du procès d’Anna Stubblefield

L’un des exemples les plus marquants à ce sujet est le procès d’Anna 
Stubblefield  : en 2010, âgée de 40 ans, cette professeure de philosophie à 
l’Université de Rutgers aux États-Unis rencontre un homme de 30 ans atteint 
de paralysie cérébrale sévère (porteur de « profound physical and mental disa-
bilities »), dont le profil se rapproche au moins en apparence de certaines 
personnes jugées polyhandicapées. Elle lui enseigne une technique dite de 
« communication facilitée » révélant selon elle ses capacités intellectuelles. 
Elle entre dans une relation affective et sexuelle avec lui qui lui vaudra en 
première instance 12 ans de prison pour viol sur personne vulnérable (elle sera 
finalement libérée avant son procès en appel au terme de 22 mois de prison 
après avoir plaidé coupable).

Elle-même était convaincue de la réciprocité de leurs sentiments, mais le fait 
qu’elle était semble-t-il la seule à pouvoir utiliser avec l’homme concerné la 
technique de communication facilitée (consistant à soutenir son bras lorsqu’il 
tapait à l’ordinateur, et peut-être involontairement à l’orienter) a conduit la 
cour à rejeter la possibilité de consentir de cet homme, considérant qu’elle 
était involontairement l’auteure des textes qu’elle lui attribuait, guidée par 
son affectivité personnelle et son passé d’activiste pour la lutte contre le 
racisme et le validisme94. Elle-même aurait été abusée par l’approche capa-
citaire du handicap qu’elle a défendue en tant qu’activiste et durant toute sa 
carrière universitaire.

Il ne nous appartient pas ici de rentrer dans la controverse visant à savoir qui 
de la famille de cet homme ou d’Anna Stubblefield disait vrai concernant ses 
aptitudes et son consentement effectif, mais de constater les conséquences 
d’une situation où l’arbitrage devient impossible quand un homme ne peut 

94.  Le validisme ou capacitisme (de l’anglais ableism) consiste en l’ensemble des actes, 
postures, raisonnements et convictions discriminant les personnes en situation de handicap.
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le moins surprenant : si comme le disent les proches, cet homme a des capa-
cités cognitives réduites, mais qu’il n’a pas manifesté son désaccord, c’est qu’il 
en a retiré plus de bien-être ou de plaisir que de souffrance (ce qui dans une 
logique utilitariste est éthiquement justifié). On ne peut donc condamner un 
acte sexuel que l’on aurait avec lui, justement parce qu’il est dans l’incapacité 
d’en mesurer la portée.

C’est oublier ici l’importance de la sidération qui peut s’abattre sur tout être 
humain lorsqu’il est confronté à une situation qu’il ne connaît pas, c’est aussi 
oublier l’apprentissage d’une certaine soumission à la volonté des valides 
lorsque l’on est en situation de handicap avec des difficultés intellectuelles, 
et par conséquent cela revient à évacuer la position de domination qu’un 
valide peut exercer, parfois même sans s’en rendre compte. De plus, Anna 
Stubblefield se trouvait dans une relation d’assistance et d’interprète en per-
mettant à cet homme de communiquer avec l’extérieur. Elle a par sa conduite 
transgressé une norme professionnelle majeure en exerçant sur lui une séduc-
tion et une emprise. Or elle-même a toujours minimisé les rapports de pouvoir 
qui existaient entre elle et cet homme plus jeune, handicapé, issu d’une famille 
noire moins aisée financièrement et nettement moins socialement considérée 
qu’elle-même.

On le constate : quelles que puissent être les bonnes intentions d’un individu, 
sa relation à autrui s’inscrit dans un contexte de rapport de pouvoirs (or qu’on 
le veuille ou non, la position de dépendance et le contexte de soin instaurent 
bel et bien un contexte de pouvoir), et il n’est pas éthiquement possible d’y 
envisager une relation affective et sexuelle. Dans une relation avec une aussi 
importante asymétrie, il existe un voile d’incertitude (Le Goff et Velpry, 
2018) recouvrant tout ce qui s’y joue. Nous allons retrouver cette question 
délicate en insistant cette fois sur la question de l’affectivité, qui peut être 
mêlée à la sexualité, mais aussi envisagée de manière distincte.

La vie affective

L’affectivité, une composante essentielle d’une vie humaine

L’affectivité est le propre d’un sujet désirant

Nous avons vu que la sexualité est une manière de rétablir la personne 
polyhandicapée dans un statut de sujet désirant potentiel (potentiel car il 
convient de se méfier de l’hypersexualisation et les interprétations erronées 
de sa conduite). Mais il faut à présent rappeler que l’on peut être un sujet 
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désirant dans des champs tout autres que celui de la sexualité (en tout cas 
autres que celui de la sexualité génitale). On peut désirer le contact rassurant 
du toucher peau à peau, on peut désirer le contact du regard, qui est comme 
un toucher à distance, en particulier lorsque l’on ne peut pas se mouvoir pour 
tendre la main vers l’autre ; on peut désirer enfin le contact de la parole, 
même si elle n’est pas comprise dans son sens, mais dans ses inflexions et 
même si elle est impossible en retour.

Le besoin d’affection physique est parfois manifesté, ce qui montre le lien avec la 
sexualité au sens large : le plaisir d’être pris dans les bras, qui n’a rien de génital 
ni d’érotique, est un moyen de réassurance pour la quasi-totalité des humains 
(excepté dans l’autisme où l’hypersensorialité le rend trop intense ou dans cer-
taines pathologies psychiatriques où le corps d’autrui est ressenti comme une 
agression). Certaines personnes polyhandicapées ont des besoins d’affection phy-
sique qu’elles expriment clairement. Elles souhaitent de l’intimité avec certains 
accompagnants et non avec d’autres. Leurs attentes sont clairement électives.

Le désir de relation est palpable, les appels par le regard sont insistants et 
souvent éloquents. Mais la réalité est souvent de l’ordre de l’isolement au 
quotidien en dehors des temps de repas et de soin (Vehmas, 2019), sans doute 
pour des raisons de disponibilité du personnel, mais surtout parce que ce type 
de contact pose des problèmes déontologiques : jusqu’où s’autorise-t-on à aller 
dans un tel contact ? Avec quel degré de proximité ? Pour éviter le surinves-
tissement, pour contrer l’infantilisation, une demande de réassurance corpo-
relle doit être prise avec un recul professionnel. Ce recul n’est pas toujours 
synonyme de distance physique  : on peut s’autoriser une certaine quantité 
de contacts en conservant le recul nécessaire pour savoir jusqu’où l’on peut 
individuellement et collectivement le dispenser.

Une analyse de la pratique est ici tout à fait importante, de même que lorsqu’il 
est question de sexualité, car les conceptions individuelles comme l’histoire 
personnelle de chacun, ses désirs comme ses appréhensions peuvent biaiser 
une réponse à une demande (réelle ou apparente) qui ne prête que relative-
ment à conséquence.

Faut-il habituer un résident en institution à bénéficier de contact physique 
quand celui-ci peut potentiellement être érotisé ? Faut-il ne le permettre que 
pour celles et ceux dont on connaît à l’évidence le besoin d’être rassuré phy-
siquement ? N’est-ce pas aller trop loin que d’instituer une certaine intimité 
corporelle, un certain maternage ? On parlera bien ici de maternage et non 
de « paternage », car on se méfiera plus des professionnels masculins que des 
professionnelles féminines lorsqu’il y a contact physique affectif, mais sans 
mesurer l’infantilisation qui peut résulter du maternage. Or chacun des actes 
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que l’on se permet doit être réfléchi lorsque l’on s’adresse à une personne très 
dépendante.

Catherine Agthe considère que dans le domaine de l’affection « tout est cer-
tainement possible dans des nuances subtiles, telle voix ou telle manière de 
toucher le corps, tel regard sera apprécié, préféré, aimé. Toute interaction 
humaine comporte ces éléments le plus souvent irrationnels (…) Les réponses 
se travaillent en amont, afin de savoir donner une tendresse bénéfique et nour-
rissante mais maîtrisée en demeurant professionnelle, ou en pouvant garder la 
distance ou la proximité intrafamiliale nécessaire » (Agthe Diserens, 2021).

En effet, le lieu privilégié de la proximité affective est la famille, avec des 
relations parfois très fusionnelles qu’il ne faut sans doute pas juger au même 
titre que toute relation intrafamiliale (qui sait ce qu’il en est de la proximité 
désirée par une personne polyhandicapée ?), tout en rappelant le risque accru 
d’infantilisation, que l’on retrouve entre parents et enfant dans pratiquement 
toutes les situations de handicap. Un adulte ou un adolescent, même sans en 
avoir l’apparence, ni les compétences, doit sans doute être reconnu comme 
tel dans sa famille, ne serait-ce que pour modifier le regard que l’on porte sur 
lui dans son environnement. Mais ses besoins affectifs peuvent être beaucoup 
plus importants à l’égard de sa famille, ne serait-ce que pour éviter l’isolement 
et les carences affectives qui pourraient sans cela se faire jour.

L’intimité avec autrui

Il y a plusieurs manières d’être intime : on peut être dans l’intimité avec soi-même 
(comme dans le cas cité plus haut de la manipulation sexuelle), ou dans une inti-
mité avec autrui, lorsque l’on ne souhaite pas être dérangé dans une relation dya-
dique privilégiée. L’apparition d’un tiers devient une forme d’intrusion, on préfère 
conserver la relation à deux, sans regard extérieur. L’intimité avec quelqu’un 
d’autre peut être ressentie sans être conceptualisée : il est inutile d’avoir des capa-
cités intellectuelles développées pour se sentir intime avec autrui.

L’intimité au sens d’une proximité physique et émotionnelle est une sensation 
agréable. Par rapport à d’autres formes de proximités imposées par la néces-
sité de la toilette, des mobilisations et manipulations corporelles ou des soins 
médicaux, elle n’est pas une proximité qui expose ou rend plus vulnérable, 
mais une proximité qui repose sur la confiance, sur le sentiment de continuité 
entre son propre corps et celui d’autrui, une continuité qui n’existe pas seu-
lement dans le champ du sexuel en général. Les humains peuvent profiter du 
plaisir d’être proches, de se sentir rassurés et enveloppés par la présence de 
l’autre, sans qu’autrui apparaisse comme trop protecteur, voire exagérément 
enveloppant dans son contact.





Polyhandicap

712

Cette possibilité peut donc être envisagée, même si elle est sans doute à 
exclure déontologiquement d’un rapport d’accompagné à accompagnant ou 
de soigné à soignant qui induisent une position de domination involontaire. 
D’autre part, les risques d’erreurs à ce sujet sont si importants qu’ils peuvent 
conduire à des formes de maltraitance passive en supposant une proximité 
que l’on projette peut-être plus qu’on ne la vit. Aussi nous faut-il davantage 
insister sur la possibilité de relations amicales réciproques entre personnes 
polyhandicapées qu’entre elles et des professionnels.

Peut-on parler d’amitié entre personnes polyhandicapées ?

Les références précédemment citées ne disent rien des relations amicales qui 
peuvent se lier entre des personnes polyhandicapées, mais pourquoi en nier la 
possibilité dès lors qu’on l’envisage avec des personnes valides ?

Il est cependant difficile de distinguer en extériorité l’amitié, le senti-
ment amoureux, l’affinité élective ou la simple camaraderie. À tout le 
moins peut-on constater une grande proximité avec parfois des gestes qui 
laissent entendre l’un ou l’autre de ces sentiments, l’une ou l’autre de ces 
relations. Mais toujours se pose la question de la sur-interprétation d’un 
comportement.

Cette question permet d’insister sur le désir de communiquer et d’avoir cer-
taines relations privilégiées. Ce désir est manifesté par une bonne part de ces 
personnes, lors d’échanges qui peuvent être interprétés comme une forme de 
réciprocité non-verbale, peut-être insuffisante pour parler d’amitié, mais en 
tout cas suffisamment présente pour que l’on ne puisse nier son existence : le 
désir d’aller vers l’autre se manifeste par le regard, par les vocalises, par des 
mouvements corporels, même difficiles à interpréter de prime abord. Ce sera 
parfois les manifestations de tristesse qui permettront d’identifier a posteriori 
l’importance que l’un avait pour l’autre.

Or il faut rappeler ici l’importance pour chacun de pouvoir disposer de rela-
tions amicales ou de simples relations agréables et durables, électives, choi-
sies par l’un et l’autre. Cette relation peut d’ailleurs s’apprendre, comme on 
apprendra à moins dépendre affectivement de ses parents ou de ses accom-
pagnants. C’est ce qu’indique Elisabeth Zucman : « Leurs désirs doivent être 
exprimés et éventuellement favorisés à l’égard de leurs pairs. Dès l’enfance, il 
faut faciliter les liens de camaraderie qui permettent l’attachement à l’adoles-
cence, l’amour ensuite. Lors des promenades ou des siestes, par exemple, nous 
devons tenir compte des affinités des jeunes, favoriser les rapprochements afin 
qu’ils puissent se prendre par la main, se caresser la joue, s’ils le souhaitent » 
(Rouff et Zucman, 2007).
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Peut-on parler de relations amicales et affectives entre pairs ?

La question des relations amicales et affectives entre pairs nécessite dans un 
premier temps de définir la notion de pair, souvent ambiguë dans la littérature.

Lorsque les pairs sont définis comme les autres enfants du même âge (Dayan, 
2021), cela pose problème, puisque le pair désigne aussi celui ou celle en qui 
l’on peut se reconnaître ou partager une expérience de vie. Or ici les enfants 
ordinaires ont de la peine à comprendre les expressions des enfants polyhan-
dicapés, ne perçoivent pas les retours qu’ils leur proposent, la plupart des 
jeunes enfants s’appuyant sur l’imitation ou le jeu moteur ; enfin leur vivacité 
de mouvement ne s’accorde pas avec la lenteur et la temporalité propres aux 
enfants polyhandicapés.

Quant à ces derniers, ils supportent mal la sur-stimulation sensorielle imposée 
par les autres enfants (Dayan, 2021) et comme ils ne peuvent se dépla-
cer d’eux-mêmes pour s’écarter ou choisir d’autres groupes, ils ont souvent 
tendance à se replier et se rendre indisponibles pour la relation.

Les interactions nécessitent souvent un tiers, ne serait-ce que pour se posi-
tionner en face des autres ou suivre leurs mouvements, mais ce tiers peut aussi 
involontairement absorber la relation  : les enfants polyhandicapés dirigent 
moins leur regard vers les pairs en présence d’un professionnel qui les étaye, 
qu’en son absence (Nijs et coll., 2016).

Si les pairs sont définis comme des enfants du même âge et de la même famille, 
ils désignent les frères et sœurs. Avec ceux-ci, les relations sont parfois dis-
tantes, parfois très privilégiées. Il peut se jouer de fortes proximités par des 
regards, des interactions particulières que ne savent pas reconnaître les autres 
enfants ni parfois les autres membres de la famille. Mais ici encore le terme 
de pair est peut-être utilisé abusivement, car le fait d’avoir le même foyer et 
les mêmes parents ne signifie pas que l’on vive de la même manière ou que 
l’on se reconnaisse dans les expériences de vie de l’autre. Cette différence est 
particulièrement évidente avec une sœur ou un frère polyhandicapé qui ne 
se développera ni physiquement ni intellectuellement de la même manière 
(ce qui autorise parfois une grande affection pour ce frère ou cette sœur, mais 
sans que l’on puisse toujours parler de réciprocité, du moins selon des formes 
ordinaires objectivables).

Enfin, il existe des pairs du même âge eux aussi en situation de handicap : « en 
écho avec la revue de la littérature, nous avons constaté dans la recherche 
Enfants à besoin particulier, Processus Inclusif et Liens aux pairs (EPIL) que 
les enfants avaient tendance à privilégier le contact avec d’autres enfants en 
situation de handicap. La réciprocité, l’identification à l’autre, le fait d’être au 
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même rythme, sont sans doute des ingrédients importants du développement 
des relations aux pairs » (Dayan, 2021). Ce type de relations semble possible 
pour certains enfants polyhandicapés, même si l’auteur précise d’emblée : « il 
ressort de cette revue de littérature qu’aucun auteur n’évoque clairement le 
polyhandicap ; en revanche, il apparaît que la déficience motrice sévère tout 
comme la déficience intellectuelle profonde sont des facteurs susceptibles 
d’entraver les relations avec les pairs, et que les enfants dans cette situation 
semblent avoir davantage besoin de l’adulte pour médiatiser les relations avec 
leurs pairs » (Dayan, 2021).

Quant aux relations amoureuses, il est encore plus difficile de se prononcer : 
si celles-ci sont pensables en théorie, aucun des articles consultés ne s’engage 
dans cette voie. La littérature sur le sujet ne va pas jusqu’à évoquer des rela-
tions amicales ou amoureuses qui peuvent se lier entre des personnes polyhan-
dicapées, mais rapporte des observations d’affinités électives.

Les auteurs consultés dans le cadre du présent chapitre rappellent cependant l’im-
portance pour chacun de pouvoir disposer de relations amicales (ou de simples 
relations agréables et durables), de pouvoir éprouver des relations de confiance 
et d’affection en dehors du strict milieu familial (les figures de référence sont 
évidemment les parents dans le champ de la vie affective). Tous soulignent enfin 
le désir d’aller vers l’autre, qui se manifeste par le regard, les vocalises, les mouve-
ments corporels, même difficiles à interpréter de prime abord.

Conclusion

Au terme de ce chapitre concernant la vie affective, intime et sexuelle, nous 
ne pouvons qu’insister à la fois sur l’importance de cette vie pour les personnes 
polyhandicapées et sur la méconnaissance que nous en avons collectivement. 
Nous ne pouvons rien présupposer concernant les manifestations de sexualité 
(qui passent par l’auto-stimulation essentiellement) : ni les hypersexualiser (sauf 
cas explicites), ni les dénier. Le déni est certainement la tendance la plus facile 
à manier, estimant que le polyhandicap expose à de trop grandes différences 
pour pouvoir envisager une action de facilitation sexuelle (ou un accompagne-
ment sexuel dans l’hypothèse où celui-ci deviendrait légal en France).

Au-delà du déni pur et simple, il existe d’autres façons de refuser la possibilité 
d’une sexualité pour ces personnes, comme mettre en avant les risques d’abus 
associés à ces stimulations à portée sexuelle. Mais cela signifie-t-il qu’une aide 
ou un accompagnement dans ce champ serait pire que de ne rien faire du 
tout ? L’absence de vie affective et sexuelle, du fait des limitations motrices 
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et de la frilosité institutionnelle à l’envisager par peur du risque, est-elle plus 
éthiquement justifiable que des efforts parfois maladroits et inadaptés pour la 
permettre ? Ne laisse-t-elle pas la place à des risques de « satisfaction hygié-
nique » de la tension sexuelle réalisée hors de tout contrôle, voire même par 
des parents, dans un acte tendanciellement incestueux ?

Compte tenu de la complexité de ces questions, il apparaît nécessaire que 
la formation professionnelle y insiste, afin de confronter chaque profession-
nel à ses propres aspirations et freins en matière de sexualité ainsi qu’aux 
problèmes posés par la situation bien particulière d’une personne polyhandi-
capée. L’analyse de la pratique en groupe peut également faciliter la mise en 
perspective de ses propres convictions initiales et refus éventuels.

Nous nous devons collectivement de ne pas sous-estimer ces questions en rai-
son de leur difficulté et de la complexité liée à l’interprétation des demandes 
manifestées par les personnes polyhandicapées. Plus les personnes sont dépen-
dantes et interrogent nos usages courants du corps, plus les hypothèses que 
nous formulons à leur égard doivent être nombreuses et étayées.

Cette préoccupation éthique dans le champ de la sexualité, dont on prendra 
soin de souligner l’étendue, se retrouve dans le champ de la vie affective. 
Celle-ci peut être liée à la vie sexuelle et peut se développer indépendamment 
de celle-ci, par exemple dans le besoin de contact et de réassurance, dans 
l’aspiration à la proximité et la manifestation d’une affinité élective avec telle 
ou telle personne (qu’elle soit elle-même en situation de handicap ou non). Il 
serait dramatique pour tout sujet de nier la place de la relation et du besoin de 
contact dans sa vie. Ce besoin peut d’ailleurs donner lieu à une forme de réci-
procité malgré l’asymétrie de la relation, à un lien d’une qualité particulière, 
souvent soulignée par les proches et les accompagnants.

Ces relations préférentielles, parfois aisément repérables, parfois ténues, 
incertaines, font essentiellement partie de la vie psychique et de l’affirmation 
d’une personne en tant que sujet désirant, aimant et relationnel. Le nier serait 
oublier tout un pan de la vie des personnes polyhandicapées, peut-être le plus 
essentiel.
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de la parentalité : l’avènement de la puberté de l’adolescent en situation de 
polyhandicap et le vieillissement des parents avec l’entrée dans l’âge adulte 
de son enfant en situation de polyhandicap.

La parentalité affectée dans ses différentes dimensions

La parentalité est un processus qui se construit dans le temps. La définition 
avancée par Houzel (2002) comprend trois dimensions dans ce « fait d’être 
parent » : celle de « l’exercice », qui renvoie aux responsabilités des parents 
sur un plan juridique ; celle de la « pratique », qui fait référence aux actions 
et aux comportements des parents pour éduquer et accompagner les enfants 
dans leur développement ; et celle de « l’expérience » d’être parent, qui ren-
voie à un sentiment subjectif, à un vécu avec l’enfant.

Si l’exercice de la parentalité n’est pas remis en question par la situation de 
polyhandicap, le parent va devoir toutefois trouver sa place et assumer ses 
responsabilités parentales dans une configuration complexe où la fonction 
éducative apparaît au second plan derrière la fonction thérapeutique, compte 
tenu des enjeux vitaux pour l’enfant, et des besoins de soins au long cours 
(Scelles, 2006 ; Korff-Sausse, 2007). Les parents sont ainsi contraints d’exer-
cer leur parentalité naissante sous le regard de tiers, experts du polyhandicap, 
alors même que les liens d’attachement entre parents et enfant sont en train 
de se constituer (voir chapitre « Petite enfance »).

Ils vont également être amenés, progressivement, à se charger de tâches et 
de rôles allant bien au-delà de leurs fonctions parentales premières. Ainsi 
de nombreuses études font état d’une surveillance continue, et d’une aide 
parentale qui s’exercent dans toutes les activités du quotidien (Luijkx et coll., 
2017 ; Boursange, 2020) à tous moments de la journée, y compris parfois la 
nuit, la privation de sommeil ayant des conséquences néfastes sur la santé des 
parents (Geuze et Goossensen, 2023). Prendre soin de son enfant polyhan-
dicapé, assurer son bien-être et son éducation conduisent les parents à une 
vigilance de tous les instants, qu’il leur est très difficile de déléguer, en parti-
culier à cause des attentes sociales à leur égard et/ou du défaut d’un étayage 
professionnel suffisant. Boursange (2020) montre que ces attentes sont direc-
tement liées à la dimension de l’exercice de la parentalité (Houzel, 2002), 
dont découlent l’autorité et les responsabilités parentales (veiller sur l’enfant 
et le protéger), mais aussi à la notion de « bons parents ».

Ces mêmes études insistent sur la « charge » qui va peser sur leurs actions et 
leurs comportements : les conflits de rôles, en référence aux nombreux rôles 
qu’ils vont devoir assumer pour répondre aux besoins médicaux, éducatifs et 
sociaux de leurs enfants (Boursange, 2020) ; les préoccupations financières, 
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liées à la prise en charge médicale de l’enfant ; les soins médicaux, en parti-
culier les médicaments à administrer à l’enfant et la surveillance qui place le 
parent (essentiellement la mère) en « alerte constante » (Boursange, 2020 ; 
Doyle, 2022) ; la perte de contrôle sur le temps qui, avec les soins, devient 
routinier (Doyle, 2022) et enfin la perte d’indépendance des parents, liée 
au caractère chronique et invalidant du polyhandicap et à l’impossibilité de 
déléguer la responsabilité de l’enfant à une autre personne.

La nécessité de donner des soins médicaux mais aussi celle d’augmenter ses 
connaissances sur le polyhandicap, pour accompagner leur enfant, conduisent 
les parents à « étendre leur fonction parentale » en devenant eux aussi des 
« experts » du polyhandicap de leur enfant (Boursange, 2020 ; Toubert-
Duffort et coll., 2020 ; Doyle, 2022). Pour autant, cette expertise, en parti-
culier celle des mères qui consacrent beaucoup de leur temps à soigner leur 
enfant, n’est pas reconnue par les professionnels, ce qui constitue une double 
peine (Doyle, 2022).

La « médicalisation de la relation », et les « tracas » (Bouteyre, 2010) auxquels 
les parents sont confrontés dans leurs actes du quotidien, vont bouleverser 
le système relationnel intra-familial, et retentir sur l’équilibre psychique 
de chacun des membres de la famille (les parents, mais aussi la fratrie, les 
grands-parents, les oncles et tantes, etc.). Le climat familial comme les condi-
tions matérielles d’existence de la famille vont s’en trouver bouleversés (par 
exemple un parent, la plupart du temps la mère, cesse sa vie professionnelle, la 
famille déménage pour se rapprocher d’un centre spécialisé…) (Ruby, 2018 ; 
Boursange, 2020). On ne peut nier leurs effets sur les processus de parentalité 
(Korff-Sausse, 2007 ; Qian et coll., 2015).

L’expérience subjective du parent est également affectée, en particulier par 
l’imaginaire social, comme Geuze et Goossensen (2023) le montrent dans 
leur étude menée aux Pays-Bas, auprès de 25 parents d’enfants polyhandica-
pés. Cette étude qualitative vise à identifier et analyser les métaphores que ces 
personnes utilisent pour parler de leur vécu parental. Les auteurs identifient 
six catégories de métaphores : la première série d’images renvoie à un vécu 
de rupture, avec la sensation de « stagner ». La deuxième série décrit la fonc-
tion parentale comme « une navigation dans un labyrinthe », en référence 
au parcours des parents pour trouver les ressources, et les soins adaptés. La 
troisième série évoque la guerre (« le combat », « la bataille », « les barri-
cades », etc.). Une autre série de métaphores renvoie à la dimension adap-
tative et transformationnelle : les parents parlent de leur apprentissage d’un 
nouveau « jargon », de l’appropriation d’un « langage médical » pour faire 
face à leurs responsabilités nouvelles. Ils décrivent ainsi une lente « profes-
sionnalisation » avec « l’acquisition d’une expertise » concernant l’état de 
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santé de leur propre enfant. Une cinquième série, que l’image de « la médaille 
à deux faces » condense, illustre les contradictions que les parents éprouvent 
(par exemple « je ne veux pas la perdre mais j’espère qu’elle ne me survivra 
pas »). Une sixième série d’images enfin renvoie à l’idée de vivre dans un 
« monde parallèle », avec le sentiment de ne pas être compris par les autres, 
et finalement d’être marginalisés.

Cette étude rejoint le témoignage de Ruby (2018) qui parle de « parendica-
pés » pour illustrer les nombreux défis auxquels les parents sont confrontés. 
Le polyhandicap produirait, sur le plan subjectif, l’effet d’un tremblement de 
terre entraînant de nombreuses réactions en chaîne.

•	 La rencontre avec l’enfant et avec le polyhandicap : une nécessaire 
articulation entre « préoccupation soignante primaire » 
et « préoccupation médicale primaire »

Devenir parent implique un double mouvement d’identification :
•  un mouvement régrédient d’identification au bébé qui vient de naître 
amène les adultes à renouer avec des parties infantiles de leur personna-
lité. Ce phénomène décrit par Winnicott (Winnicott, 1969) sous le nom de 
« préoccupation maternelle primaire », procure une hypersensibilité permet-
tant de comprendre les besoins du bébé et d’y répondre immédiatement ;
•  un mouvement progrédient d’identification à l’adulte-parent qui assume 
les responsabilités liées à l’éducation de son enfant. Cela implique une ambi-
valence : l’envie – ou la peur – de faire aussi bien ou mieux que ce que l’on 
perçoit des attentes sociales (dont celles de ses parents), et en même temps, 
la crainte de ne pas y parvenir, crainte qui s’accroît dans la confrontation au 
polyhandicap.

Au cours de cette période des premiers liens, qui coïncide avec le dévelop-
pement des liens d’attachement, « le (poly)handicap affirme l’altérité d’une 
façon trop précoce, trop violente et trop absolue » (Ciccone, 1999 ; Korff-
Sausse, 2007), ce qui peut à la fois gêner l’identification du parent à son bébé, 
et accroître les anxiétés parentales (avec le risque d’être en difficulté pour 
répondre de manière satisfaisante aux besoins de son bébé, et de se penser 
incompétent).

La naissance de l’enfant conduit tout parent à rencontrer son bébé, et à se 
confronter aux écarts entre « l’enfant tel qu’on l’a imaginé » (« l’enfant désiré 
imaginaire ») et « l’enfant tel qu’il se révèle » (« l’enfant réel »). C’est pour-
quoi, pour les parents, le handicap de l’enfant provoque une blessure narcis-
sique qui atteint l’enfant imaginaire, prolongement du narcissisme parental 
(Scelles, 2006 ; Korff-Sausse, 2007).
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Le concept de deuil est-il pour autant pertinent pour désigner le travail psy-
chique qui s’opère, dans la confrontation entre « l’enfant désiré » (qui ren-
voie à l’idéal du moi) et « l’enfant réel », quand il est en situation de (poly)
handicap ? L’idée de deuil est trompeuse car s’il y a bien un objet perdu – le 
bébé idéal – il y a bien un objet présent, l’enfant polyhandicapé qui, par sa 
présence, rappelle l’actualité de la perte (Korff-Sausse, 2007). Diane Pelchat 
(Pelchat et Lefebvre, 2006 ; Pelchat et coll., 2008) préfère parler de « phases 
du processus de deuil de l’enfant désiré » plutôt que d’étapes  : elle désigne 
ainsi une dynamique d’allers-retours entre différents mouvements psychiques 
(de déni, d’acceptation, de refus, de reconnaissance,  etc.) qui permettent 
à terme au parent de « faire avec » la situation de polyhandicap, dans un 
processus d’adaptation et de transformation psychique. L’auteur insiste sur 
les effets paradoxaux de cette expérience parentale qui « est construite de 
souffrance mais s’accompagne également d’un potentiel d’apprentissage et de 
croissance » (Pelchat et coll., 2002).

D’autres auteurs (par exemple : Geuze et Goossensen, 2019 ; Boursange, 2020) 
insistent sur la capacité d’adaptation perpétuelle que le polyhandicap de 
l’enfant va solliciter chez les parents, pour, à la fois, répondre aux contraintes 
de la situation, limiter leurs effets anxiogènes, et soutenir le développement 
psycho-affectif de leur enfant en lui permettant de découvrir le monde malgré 
le polyhandicap (Boursange, 2020).

Dans cette perspective, Boursange, en référence à Ciccone (2012) qui désigne 
par « parentalité soignante », « la fonction psychique nécessaire pour sou-
tenir le processus de croissance psychique de celui dont on prend soin » 
(p.  180), interroge le devenir de la « préoccupation soignante primaire95 » 
dans un contexte où la vie de l’enfant, très vulnérable, dépend totalement 
des soins médicaux prodigués. L’auteur s’appuie sur les travaux de Druon 
(2005) qui montre que les parents d’enfants prématurés, compte tenu de la 
prégnance des enjeux liés à la survie du bébé, sont amenés à mettre en place 
une « préoccupation médicale primaire » susceptible de prendre le pas sur la 
« préoccupation soignante primaire ». Cela se traduit alors par une centration 
sur le corps de l’enfant, une observation anxieuse de ses paramètres vitaux, 
ainsi que des machines qui l’entourent et dont dépend sa survie. À la suite de 
Boursange (2020), on peut se demander s’il n’existe pas, chez les parents d’un 
enfant polyhandicapé, une difficulté équivalente à articuler « préoccupation 
médicale primaire » et « préoccupation soignante primaire », tant les craintes 
sur l’état de santé de l’enfant sont prégnantes. Les parents seraient alors sol-
licités, dans leurs capacités d’adaptation, à effectuer ce travail d’articulation, 

95.  Ce concept est une extension du concept de « préoccupation maternelle primaire », au-delà 
des premières semaines du bébé.
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de manière à s’ajuster aux besoins affectifs et développementaux autant qu’aux 
besoins de soins médicaux. L’enjeu est de taille pour les parents puisqu’il s’agit 
de découvrir l’enfant dans toutes ses dimensions, « d’être parent avant tout, 
et de le rester », le risque de voir s’effacer leur fonction parentale au détri-
ment d’une fonction médicale allant de pair avec le risque de faire disparaître 
l’enfant derrière le polyhandicap (Juzeau, 2010).

•	 Processus d’adaptation des parents

« L’adaptation des parents » renvoie à leur capacité à s’autodéterminer, à assu-
mer leurs responsabilités, à se sentir compétents et confiants dans l’utilisation 
de leurs ressources et de leurs savoir-faire, pour s’ajuster et répondre au mieux 
aux exigences liées au polyhandicap de leur enfant (Pelchat et coll., 2002). 
Pour ces auteurs, les stratégies adaptatives engagent autant le plan individuel 
que conjugal, parental et extrafamilial. La famille vivra, dans une première 
phase, le deuil de « l’enfant désiré » pour s’adapter à « l’enfant réel ». Les 
familles sont alors projetées dans une phase de transition (dont le vécu sub-
jectif pourrait renvoyer à la « navigation dans un labyrinthe » rapportée dans 
l’étude de Geuze et Goossensen, 2023), au cours de laquelle elles devront 
reconquérir un nouvel équilibre. Cette expérience douloureuse comporte des 
implications importantes pour l’avenir de l’enfant et de la famille puisqu’il va 
s’agir pour les parents de trouver en eux et dans leur environnement proche 
les ressources nécessaires pour faire face à la situation, et favoriser l’évolu-
tion positive du processus d’attachement. Ainsi, « les apprentissages réalisés 
durant le processus de deuil leur permettront de développer des attitudes et 
des comportements résilients ainsi que des transformations aidant chacun des 
membres de la famille à poursuivre un projet de vie » (Pelchat et coll., 2002) 
(p. 42).

Quels sont les besoins des parents durant ce processus d’adaptation, et quels 
sont les obstacles à leur résilience ? Les travaux de Pelchat et coll. (2008) et 
ceux de Scelles (2006) montrent que les parents ont besoin à la fois d’être 
écoutés, reconnus, et bien informés.

Les besoins d’écoute des parents peuvent être très différents, en fonction de 
leur singularité, du contexte et de la temporalité propre à leur cheminement 
(enjeux liés à l’étiologie du polyhandicap, à l’évolution de la pathologie, au 
degré de connaissance sur la pathologie, à l’âge de l’enfant, à l’engagement ou 
non du pronostic vital, au contexte familial, à l’histoire du couple, à l’exis-
tence ou non d’un étayage familial, etc.).

Scelles (2006) et Pelchat et coll. (2008) montrent que les parents ont besoin 
de se sentir reconnus dans leurs savoirs expérientiels (leurs doutes, leurs 
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observations, leurs premières expériences), et ce, dès la première rencontre 
avec l’environnement médical. Ils ont également besoin d’être entendus 
dans leur ambivalence, sans pour autant être jugés. Par exemple, les parents 
peuvent être à la fois dans une forme de déni et dans une forme d’acceptation ; 
ils peuvent exprimer des désirs de mort à l’égard de l’enfant et concurrem-
ment manifester des comportements « sains » et adaptés qui vont favoriser 
le processus d’attachement. Enfin, père et mère ont besoin d’être respectés et 
reconnus dans leurs différences (Scelles, 2006).

L’information est également à la base du processus qui permet aux familles 
d’apprendre et de se transformer positivement durant l’expérience difficile 
(Pelchat et coll., 2008). Dans leur revue de la littérature en langue anglaise 
traitant de l’impact d’une maladie rare (ou d’un polyhandicap selon les études) 
sur les parents de 11  pays différents, Lippe et coll. (2022) concluent que 
l’information médicale, apportée aux parents par les professionnels du soin, 
exerce un impact positif sur leur adaptation, en leur permettant d’acquérir un 
sentiment de contrôle sur la situation et sur leur environnement. En étant 
informés le plus justement possible, et en étant accompagnés par les profes-
sionnels durant cette phase, les parents développent davantage de confiance 
en eux, et réussissent à mieux s’impliquer dans le processus de soins. De même 
« les nouveaux savoirs des parents bonifient la communication avec les pro-
fessionnels, qui prend une part grandissante » (Podevin, 2016).

S’agissant des difficultés rencontrées par les parents et qui feraient obstacle 
à leurs processus d’adaptation, Lippe et coll. (2022) en identifient plusieurs : 
tout d’abord un manque de coordination dans le parcours de soins, ce qui 
contribue à retarder le diagnostic, à produire des sentiments d’étrangeté et 
un effet cumulatif de traumatismes sur des parents contraints à se répéter 
auprès des professionnels. Le manque de connaissances et d’informations 
médicales (concernant le diagnostic, le pronostic, les traitements, etc.), et/
ou la difficulté des médecins à reconnaître leurs limites en termes de savoirs 
constitue le deuxième obstacle. Le manque de compréhension et de soutien 
de la famille élargie, et plus globalement l’absence d’étayage de l’environ-
nement social provoquent des vécus d’isolement, de perte de liens sociaux 
et de stigmatisation sociale. Yotani et coll. (2014) montrent en particulier 
que le contexte familial (présence d’une fratrie, absence de soutien familial) 
constituerait même un obstacle plus grand encore que la charge des soins 
eux-mêmes, dans le vécu des parents.

D’autres chercheurs notent que les dispositifs d’aide aux parents d’enfants en 
situation de handicap laissent encore trop peu de place aux pères, conduisant 
parfois les professionnels qui font alliance avec les mères à gêner le proces-
sus d’affiliation de l’enfant par son père (Aubert-Godard et Scelles, 2004). 
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Ces auteurs insistent sur l’importance de « faire une vraie place à la fragi-
lité inhérente à la position de père, en la considérant comme opérateur de 
changement et de transformation » (Aubert-Godard et Scelles, 2004). Enfin, 
le manque d’accordage entre professionnels et parents, constituerait une 
difficulté majeure (Detraux et Di Duca, 2006).

Syndrome de « burn-out » ou sentiment de surcharge des parents

La littérature souligne que si les parents s’adaptent, en majorité, à la situation, 
c’est au prix d’un sentiment de surcharge important. Cette surcharge va se tra-
duire par une fatigue chronique, un sentiment de frustration et une surcharge 
émotionnelle (Bouteyre, 2010 ; Luijkx et coll., 2017 ; Geuze et Goossensen, 
2019 ; Boursange, 2020 ; Geuze et Goossensen, 2023). Le « sentiment de sur-
charges physique et psychologique » s’accompagne bien souvent d’un sen-
timent de culpabilité et d’affects complexes souvent ambivalents, tels que 
des affects dépressifs, de la surprotection, mais aussi un besoin de réparation 
constante, mobilisant tout l’être du parent (Gargiulo, 2018). Il y a apparition 
d’un syndrome de burn-out ou d’une dépression quand les capacités d’adapta-
tion et les ressources d’un aidant face à une situation de soins sont dépassées.

Cinq types de difficultés, traduisant une insuffisance d’étayage fonctionnel et 
matériel, peuvent être à l’origine de cet état chez les parents :
•  des conflits de rôles, en référence aux nombreuses casquettes qu’ils vont 
devoir porter pour répondre aux besoins médicaux, éducatifs et sociaux de 
leurs enfants (Boursange, 2020) ;
•  un investissement inconditionnel et une surcharge physique et psycho
logique pour ceux qui sont à la fois « coordonnateurs du projet de leur enfant », 
« défenseur de ses intérêts » et « experts », en sus de leurs rôles parentaux. Il 
est à noter que l’épuisement parental serait plus important lorsque l’enfant est 
suivi exclusivement à domicile par rapport aux enfants accueillis en institu-
tion (Karni-Visel et coll., 2023) ;
•  des préoccupations administratives et financières liées aux besoins multi-
ples de l’enfant, en particulier à sa prise en charge médicale ;
•  les soins médicaux à administrer à l’enfant et la surveillance qui place le 
parent aidant en alerte constante ;
•  et enfin la perte d’indépendance des parents, liée au caractère chronique et 
invalidant de la maladie et à la quasi-impossibilité de déléguer la responsabi-
lité de l’enfant à une autre personne.

À ces difficultés concrètes peuvent s’ajouter des vécus émotionnels négatifs 
que l’absence ou le manque d’étayage relationnel vont rendre particulièrement 



Polyhandicap

728

financiers auxquels sont confrontées les familles qui s’occupent de leur proche 
polyhandicapé. Le fardeau objectif se rapporte aux aspects sociaux et le far-
deau subjectif aux aspects émotionnels et affectifs. Les déterminants de ce 
fardeau sont l’âge, les problèmes financiers, l’état de santé, les soins quotidiens 
et les stratégies d’adaptation. Il est donc indispensable de mettre en place des 
interventions spécifiques et appropriées pour soutenir ces aidants. La prise 
en compte de ce fardeau doit permettre d’ajuster les réponses qu’un groupe 
social donné veut apporter à des situations individuelles, en se posant notam-
ment la question du partage des responsabilités et des tâches entre le collectif 
et l’individu (Detraux et Guillier, 2006). Cependant, si les soins imposent 
de lourdes exigences aux parents, ils ne sont pas nécessairement révélateurs 
de leur charge subjective  : les parents d’enfants jeunes ont des perceptions 
de niveaux de charge plus élevés que les parents d’enfants plus âgés, et quand 
un soutien professionnel conséquent est apporté, les parents se sentent étayés 
(prévention des difficultés) (Tadema et Vlaskamp, 2010).

Les parents ont besoin d’être respectés, écoutés, entendus et bien informés 
(Scelles, 2006 ; Pelchat et coll., 2008). Les familles considèrent qu’elles n’ont 
pas suffisamment d’informations et que cela a un impact sur leur vie sociale, 
professionnelle et leurs relations familiales (Sen et Yurtsever, 2007). Les sources 
d’information des parents peuvent être les professionnels de la santé, les autres 
parents se trouvant dans une situation similaire, les médias et internet. Les infor-
mations obtenues influencent l’adaptation des parents à la prise en soins de leur 
enfant et les relations qu’ils ont avec l’équipe soignante (Pelchat et coll., 2008).

Ils ont également besoin de trouver, pour leur enfant, des solutions d’ac-
cueil géographiquement proches, pour garder leur emploi et un niveau de 
revenu suffisant afin de faire face aux nombreuses dépenses occasionnées 
par le polyhandicap. La nécessité pour les parents de conserver un équilibre 
entre vie privée et vie professionnelle implique qu’on leur apporte un soutien 
professionnel concret et conséquent. Cependant, le partenaire, les grands-
parents de l’enfant et l’entourage proche semblent être la source de soutien la 
plus courante. Une attention spécifique pour répondre aux besoins de soutien, 
concrètement, semble donc justifiée, compte tenu des besoins de soins de base 
élevés de ces enfants (van Keer et coll., 2022).

Enfin, ils ont besoin de pouvoir trouver des solutions de répit de qualité  : 
la nécessité pour les aidants de prendre régulièrement des pauses dans leur 
rôle de soignant, afin de se reposer physiquement et mentalement est recon-
nue depuis longtemps. Les bénéfices du recours aux services de répit, que ce 
soit en répit résidentiel ou en répit à domicile sont indéniables, tant pour les 
aidants (renforcement, soutien, moments dédiés « à une vie à soi », instal-
lation d’une relation de confiance avec les professionnels, etc.) que pour les 
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aidés (socialisation, apprentissage d’une vie en collectivité, développement 
de l’autonomie, etc.) et pour l’amélioration de leur relation (recentrage posi-
tif de l’aidant qui récupère sa place de parent et une possibilité de « penser 
l’avenir »…) (Le Duff et coll., 2019).

Les services offrant du répit permettent aux parents de pouvoir prendre soin 
de la famille dans son ensemble et de la fratrie en particulier, tout en offrant 
à chacun un espace suffisamment souple pour expérimenter d’autres fonctions 
que celles qui sont assignées socialement. Cependant, si l’anxiété de sépara-
tion entre la mère et l’enfant peut entraver l’utilisation des services de répit, 
penser que ces services puissent plaire à l’enfant peut réduire la « résistance 
psychologique » des aidants principaux (Fernandez et Ferreira, 2020). Mais, il 
est aussi important que les professionnels transmettent aux parents les infor-
mations concernant leur enfant pendant que ceux-ci utilisent leurs services 
(Nishigaki et coll., 2017). Pour Le Duff et coll. (2019), il est primordial que 
le recours aux services de répit soit effectif avant que la charge de soins ne 
devienne trop lourde, afin de permettre à l’aidant principal de continuer plus 
sereinement sa tâche de base (soigner, éduquer, accompagner).

Bien entendu, il faut garder à l’esprit que chaque système familial est singu-
lier. Les besoins recensés, même si nous les retrouvons de manière commune 
chez tout parent confronté aux déficiences de son enfant, s’expriment et se 
conjuguent différemment d’une famille à l’autre.

Les parents confrontés à l’avènement de la puberté et à l’adolescence 
de l’enfant polyhandicapé

Il est à noter qu’il existe très peu de travaux publiés sur cette thématique. À la 
puberté, les parents repèrent des modifications du corps, du comportement et des 
modalités relationnelles : de nouveaux centres d’intérêt apparaissent (musique, 
sorties), les choix sont exprimés plus nettement, ou confirmés par une opposi-
tion franche en cas de désaccord. Le désir d’autonomie s’affirme par exemple à 
travers des demandes comme « manger seul ». Les relations deviennent moins 
exclusives, plus diversifiées. De nouveaux affects s’expriment  : des vécus de 
rivalité, des sentiments de jalousie, des mouvements d’agressivité, des liens pré-
férentiels avec des pairs, une préférence manifeste pour certains adultes émerge 
(Scelles, 2013). Les adaptations plus ou moins réussies sont remises en cause, 
voire mises en échec lors de l’irruption du processus pubertaire et de la pers-
pective du devenir adulte (refus de traitement, mal-être global accentué par 
l’incompréhension). Ainsi l’avènement de la puberté confronte le parent à un 
nouvel équilibre à trouver, tandis que de nouvelles questions et de nouvelles 
incertitudes s’imposent  : comment aider son enfant à mettre du sens sur les 
changements qui s’opèrent en lui ? Comment les vit-il ? Les comprend-il ?



Famille, proches aidants et professionnels

735

A
N

A
LY

SE

de manière à couvrir l’ensemble des plages horaires. Si la personne polyhan-
dicapée bénéficie d’un temps en institution, l’AVS peut également (et c’est 
souhaitable) se coordonner avec les professionnels de l’institution.

L’accompagnement proposé par les SAAD aux AVS est très variable  : 
participation de l’AVS à un groupe d’analyse de pratique, et étayage grâce 
à un véritable travail d’équipe ou une prestation « solitaire » de l’AVS. 
Le manque de formation et de reconnaissance professionnelle, ainsi qu’un 
vécu d’isolement peuvent avoir raison de l’engagement de ces profession-
nels. La stabilisation des AVS auprès des familles constitue pourtant un 
enjeu important pour la personne polyhandicapée et sa famille (Axelsson, 
2015). Une étude suédoise montre que les parents et les aidants profession-
nels à domicile favorisent la participation de l’enfant polyhandicapé aux 
activités familiales grâce à leur bonne connaissance de l’enfant ou de l’ado-
lescent, leur disponibilité, leur propre implication, ainsi que leurs encoura-
gements et leur valorisation de l’enfant/adolescent polyhandicapé. L’étude 
insiste sur la difficulté à recueillir le point de vue de la personne polyhan-
dicapée, et l’importance des proches aidants et des aidants professionnels à 
domicile pour l’analyse de ses besoins et de sa qualité de vie (Axelsson et 
coll., 2014).

L’institution

Choix du résidentiel

Le choix du résidentiel est un choix familial significatif. Actuellement, le 
placement hors du domicile est un choix préféré par certaines familles dans 
certaines circonstances, il doit répondre aux besoins émotionnels, phy-
siques et socio-culturels de la personne polyhandicapée. D’autres familles en 
revanche ne veulent absolument pas en entendre parler, mais déplorent le 
peu de soutien à domicile. Si la Convention des Nations unies sur le droit 
des personnes handicapées promeut activement de pouvoir faire ses propres 
choix de vie, tant pour les personnes handicapées que pour leurs familles, il 
n’en est pas moins vrai qu’un choix familial significatif implique une diversité 
d’alternatives acceptables et disponibles.

Le défi consiste donc à fournir les alternatives souhaitées, avec toutes les 
mesures de soutien nécessaires, que ce soit lors du maintien en famille, d’un 
accompagnement partagé, d’un recours à une famille d’accueil ou lors d’un 
placement hors du domicile (Llewellyn et coll., 1999).



Polyhandicap

736

•	 Vie en institution

Longtemps, la famille et l’institution correspondaient à deux mondes bien dis-
tincts qui n’interféraient guère entre eux. Les relations entre ces deux mondes 
étaient compliquées, conflictuelles ou inexistantes, la personne polyhandicapée 
devenant l’enjeu de pouvoir entre les parties. Les institutions étaient des lieux 
fermés, vivant en vase clos où les personnes en situation de handicap étaient 
maintenues à l’écart du monde. Aujourd’hui, l’ouverture des établissements est 
fondamentale. L’organisation de l’établissement doit pouvoir permettre que les 
personnes polyhandicapées aient accès au monde extérieur et que celui-ci soit 
invité à « entrer dans les murs ». L’organisation institutionnelle doit être pensée 
pour favoriser la participation des personnes polyhandicapées et pour trouver 
un équilibre entre vie collective et individualisation (Derouette, 2021).

Accompagner des personnes polyhandicapées implique de bénéficier de 
moyens humains suffisants et d’une équipe pluridisciplinaire ayant des compé-
tences et des qualifications diverses. Chaque corps de métier doit être reconnu 
et avoir une place identifiée et repérable dans l’organisation, sans qu’il y ait 
de prédominance du médical sur l’éducatif, de la rééducation sur les soins 
infirmiers, et vice versa. C’est la mise en commun des expériences et le travail 
transdisciplinaire qui apporte de la cohérence au projet (Derouette, 2021). 
L’attention individualisée des professionnels est dans ce contexte primordiale 
pour que les activités proposées aux personnes polyhandicapées soient appro-
priées, en particulier le soutien de l’ergothérapeute auprès des professionnels 
pour l’adaptation des activités (Haines et coll., 2018). Cependant, on peut 
constater que les activités proposées ne sont pas toujours variées et adaptées 
(van der Putten et coll., 2011).

Le projet individuel doit être élaboré en fonction des intérêts de la personne 
et en concertation avec sa famille (Hiemstra et coll., 2007). L’utilisation 
d’un cahier de communication est indispensable pour une meilleure pratique 
(Fonteine et coll., 2008).

•	 Accueil en Belgique

L’accueil dans les institutions spécialisées en Belgique concerne actuellement 
environ 8 000 personnes en situation de handicap. La présence de citoyens 
français vivant avec un handicap en Belgique peut être interprétée d’une 
part, –  et est parfois vécue ainsi par les parents  – comme l’expression du 
principe de libre circulation au sein de l’Union européenne ; d’autre part, 
comme une exclusion de sa communauté, ce qui est contraire à l’article 19 de 
la Convention des Nations unies relative aux droits des personnes handica-
pées (Niessen, 2019). Deux principales hypothèses sont avancées : le manque 
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structurel de places adaptées en France, l’approche belge du handicap, plus 
éducative que médicale. La plupart des parents sont relativement satisfaits de 
l’accompagnement en Belgique malgré des difficultés liées à la distance et aux 
trajets (Bebin et coll., 2015 ; Niessen, 2019).

•	 Besoins des aidants professionnels

Les professionnels ne sont pas formés lors de leur cursus initial pour rencon-
trer des enfants polyhandicapés (Berdoues, 2019). Pourtant, ce sont eux qui 
déterminent la qualité de leur accompagnement. Les situations nécessitent 
qu’ils aient des compétences en matière de handicap, de compréhension des 
besoins de la personne et d’adaptation pour assurer une bonne qualité d’ac-
compagnement, mais qu’ils aient également des capacités de communication 
et de collaboration (Matérne et Holmefur, 2022). Les pratiques profession-
nelles doivent faire l’objet d’un examen critique régulier, par les profession-
nels eux-mêmes, sans enjeu autre que de réguler et d’améliorer leurs pratiques 
(Camberlein et coll., 2021).

Une dimension essentielle pour la qualité de l’accompagnement des personnes 
polyhandicapées est l’importance des formations continues (Plivard, 
2021). Les professionnels ont énormément de bénéfices à être formés pour 
communiquer efficacement, ceci tant sur la conception, que sur l’approche 
et la méthodologie (Foreman et coll., 2007 ; Bradshaw, 2014). Les lieux les 
plus favorables pour la formation continue sont le terrain et le contact direct 
avec le public (Smith et coll., 2021). Lorsque les professionnels sont formés à 
susciter des opportunités de choix significatives et à les encourager, cela a un 
impact sur la participation sociale des personnes en situation de polyhandicap 
(Salmento et Bambara, 2000).

Partenariat entre professionnels, proches aidants et parents

Place des parents dans l’accompagnement de la personne en situation 
de polyhandicap : de l’interlocuteur privilégié au partenaire avec 
lequel se co-construit un savoir partagé

L’approche écologique dans le domaine du handicap trouve son origine dans 
les travaux de Bronfenbrenner (Bronfenbrenner, 1977). Il s’agit d’une impor-
tante évolution dans les pratiques sociales car elle déplace le regard qui se 
focalisait uniquement sur la personne, prise isolément de son contexte, sur les 
environnements dans lesquels vit cette personne habituellement. Ces envi-
ronnements vont être vus comme déterminant en grande partie la situation de 
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handicap. Ce modèle écosystémique met ainsi l’accent sur les multiples inte-
ractions entre divers acteurs (enfants, parents, professionnels…) et constitue 
la base des classifications internationales actuelles.

De manière conjointe, le modèle classique de « prise en charge » définissant 
le professionnel comme expert ayant seul la responsabilité de l’évolution de 
l’enfant, va se transformer en un modèle qui met en avant la notion d’ac-
compagnement  : il s’agit de reconnaître les compétences de chacun et de 
reconnaître les capacités à développer celles-ci pour exercer un contrôle sur 
son environnement. Quant à la notion de participation sociale proposée par 
Fougeyrollas, elle promeut un modèle d’organisation sociale basé sur l’avis 
de l’ensemble des personnes  : experts professionnels, parents, personnes en 
situation de handicap elles-mêmes (Fougeyrollas et coll., 1998).

La démarche d’accompagnement se modifie également  : il ne s’agit plus de 
mettre en évidence les seuls déficits de la personne ainsi que les seules carences 
d’un milieu familial mais de se pencher sur les forces et faiblesses de chacun, 
sur les compétences, ainsi que sur les facteurs de risque et de protection. Dans 
l’histoire singulière de chaque personne mais aussi de chaque système, on 
essaie de repérer les facteurs de résilience. L’accent est également mis sur le 
sens que doit avoir pour chacun l’ensemble des actions entreprises. De même, 
le processus de bientraitance permet de rencontrer la singularité et la com-
plexité des situations  : il n’y a pas une vérité, une manière d’agir qui soit, 
dans l’absolu, bonne ou mauvaise mais, au contraire, il s’agit de construire 
ensemble des opportunités qui permettront à tout un chacun d’apprendre 
ensemble et de créer des liens d’interdépendance utiles (van Cutsem, 1992).

Cependant, les pratiques ne semblent pas évoluer en concordance avec 
les évolutions proposées par la recherche. Force est de constater que, si le 
vocabulaire a changé, les mentalités elles, rencontrent bien des difficultés à 
évoluer en parallèle (Chatelanat et coll., 2003). On ne peut que déplorer que 
« les relations entre parents et professionnels restent dans bien des situations, 
pour les uns comme pour les autres, difficiles, conflictuelles et surtout peu 
articulées. Les modalités de participation offertes aux parents dans le cadre 
des programmes éducatifs et thérapeutiques sont souvent encore fixées uni-
latéralement par les institutions et elles n’offrent aux parents qu’une mince 
marge de négociation » (Toubert-Duffort et coll., 2020). Pourtant, l’urgence 
de faire évoluer ces pratiques est reconnue car le contexte social a changé : 
les parents d’enfants en situation de handicap ont pris conscience de leurs 
droits, beaucoup d’entre eux ne veulent plus de l’expert tout puissant et de 
l’institution qui se charge de tout sans collaborer effectivement avec toutes les 
parties prenantes. Ils prennent conscience du rôle actif qu’ils ont à jouer dans 
les décisions éducatives concernant leurs enfants (Toubert-Duffort et coll., 
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2020). C’est pourquoi implémenter sur le terrain le concept de partenariat 
s’impose de manière évidente et impérative.

Construction du partenariat

Le partenariat, terme d’origine anglaise, est défini comme un partage de savoir 
et de biens. Il suppose une alliance entre les partenaires impliqués et vise un 
travail plus efficace, un renforcement mutuel pour atteindre un objectif com-
mun dans une relation contractualisée. Il peut se concevoir comme un sys-
tème complexe et équitable de coopération qui suppose l’établissement d’une 
relation de confiance : celle-ci n’est pas préexistante aux relations. Bien au 
contraire, elle se construit pas à pas, en fonction des choix opérés par chaque 
acteur à chaque étape de la construction de ce partenariat : cette relation de 
confiance instaure à la fois le partenariat et est renforcé par lui.

Le partenariat est un processus en devenir, un objectif à atteindre. Il n’est pas 
qu’une simple transmission d’information venant de celui « qui sait » (le pro-
fessionnel) à celui qui « ignore » (le parent). Il doit se concevoir comme un 
partage d’expertises, l’expertise du parent et celle du professionnel spécialiste 
étant différentes et complémentaires. Selon Bouchard (1994), le partenariat 
réfère à l’actualisation des ressources et compétences de chacun. Cet objectif 
implique le principe de complémentarité et de la réciprocité dans l’appren-
tissage de connaissances, de savoir-faire et dans le partage des ressources des 
différents acteurs y compris celles des acteurs familiaux. « Le partenariat exige 
dès lors la reconnaissance des compétences de l’autre, vise le rapport d’égalité 
et repose sur le partage de décisions. Il s’accompagne d’actions de coopéra-
tion, ainsi que d’opérations favorisant l’exercice du consensus dans nombre 
d’applications pratiques » (Bouchard et Kalubi, 2006). Il est également un 
processus basé sur la communication qui vise à renforcer la capacité résiliente 
des familles en permettant la recherche d’une signification, en accédant à 
des capacités de contrôle et de gestion de l’environnement tout en mainte-
nant une identité personnelle valorisée. L’ensemble contribue au respect et 
au renforcement du « schéma de fonctionnement familial » avec ses valeurs, 
son éthique, sa culture et ses capacités de régulation (Grant et coll., 2007).

Importance de reconnaître « l’expertise d’usage » des parents

De nombreuses études soulignent l’importance cruciale de la collaboration entre 
parents et professionnels dans l’accompagnement des personnes polyhandica-
pées comme elles ne peuvent littéralement pas parler pour elles-mêmes, leurs 
parents sont par conséquent leurs porte-parole (Nakken et Vlaskamp, 2007). 
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Les connaissances des parents sur leur enfant polyhandicapé sont fondées sur 
le lien spécial et durable qu’ils entretiennent avec leur enfant et sont décrites 
comme une intuition profonde, un sixième sens et un sens de la connais-
sance (Kruithof et coll., 2020). Ils possèdent une mine d’informations sur leur 
enfant et doivent être considérés comme des experts de leur propre enfant et 
de ses besoins, désirs et opportunités (Geeter et coll., 2002 ; Vlaskamp, 2011). 
Cependant, il n’en reste pas moins que pour certains professionnels, le discours 
des parents est trop souvent considéré comme ne pouvant relever que d’une 
souffrance ou d’une attente irréaliste (Detraux et Di Duca, 2006).

Les professionnels, qui sont les personnes de soutien direct, ont donc un 
rôle crucial à jouer : ils doivent être conscients de ce rôle. Pour reconnaître 
les parents comme des partenaires, ils doivent impérativement être formés 
(Jansen et coll., 2017).

Importance de reconnaître « sa place » à l’enfant ou l’adulte 
polyhandicapé

Au sein de ce que Régine Scelles (Scelles, 2013) appelle la « triade », 
constituée de la personne polyhandicapée, de sa famille et de l’équipe pluri-
professionnelle, les parents ne sont donc pas uniquement « accompagnés » 
c’est-à-dire « suppléés », « soutenus », mais ils jouent un rôle actif dans 
l’élaboration du projet de vie de leur enfant. L’auteure souligne la nécessité 
d’accorder sa place à la personne polyhandicapée, et de la considérer égale-
ment comme un partenaire à part entière.

Difficultés du partenariat liées aux représentations

Chacun se fait une idée, une représentation du rôle de l’autre et de son propre 
rôle, ce qui influence fortement la manière de se percevoir et de percevoir 
l’autre. Si les attentes sont élevées, nous risquons d’être déçus, et au contraire, 
si ces attentes sont basses, nous risquons de nous contenter de très peu. Les 
représentations, c’est-à-dire les croyances, les opinions et les attentes que les 
parents et les professionnels se constituent, peuvent donc avoir un impact 
significatif sur le partenariat entre ces deux groupes. Ces représentations sont 
induites par de nombreux facteurs, tels que la culture, l’expérience person-
nelle, la formation professionnelle, etc. (Chatelanat et coll., 2003).

Des représentations positives peuvent faciliter la communication et la colla-
boration entre les parents et les professionnels, ce qui aura un impact posi-
tif sur le développement de l’enfant. Les parents peuvent être plus enclins à 
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partager des informations et à participer aux décisions concernant leur enfant 
s’ils ont confiance en l’expertise des professionnels (Bruno et Calmejane, 
2005 ; Tadema et Vlaskamp, 2010). De même, les professionnels peuvent être 
plus à l’écoute et plus attentifs aux besoins des parents s’ils ont une image 
positive d’eux et respectent leurs compétences. En revanche, des représen-
tations négatives peuvent entraver ce partenariat, les parents étant moins 
disposés à partager leurs informations ou à suivre les recommandations des 
professionnels s’ils ont des préjugés envers eux. De même, les professionnels 
peuvent être moins enclins à impliquer les parents dans le processus décision-
nel s’ils ont des griefs à leur encontre (Pelchat et coll., 2008).

Il est donc important pour les professionnels de reconnaître l’importance des 
représentations dans le partenariat avec les parents. Cela inclut l’adoption 
d’une attitude ouverte et collaborative, une écoute active et la compréhension 
des besoins et des préoccupations des parents, ainsi que la reconnaissance de 
l’importance de la diversité culturelle et de la variété des expériences parentales.

Malentendus ou incompréhensions

Il existe également des difficultés liées aux représentations existantes des besoins 
de la personne polyhandicapée. Chacun peut avoir une vision différente des 
besoins et des moyens nécessaires à mettre en œuvre pour y parvenir, ou des 
priorités à définir. Pour les professionnels, il est important de savoir que les 
parents n’expriment pas toujours leurs besoins et attentes à des professionnels 
qui ne sont pas préparés à l’approche partenariale. En effet, il existe d’impor-
tantes difficultés de communication dues aux écarts entre ce qui est dit ou fait et 
ce qui est perçu, des différences entre la qualité offerte par des professionnels et 
la qualité perçue par les familles (Bruno et Calmejane, 2005), entre la percep-
tion des parents de ce qui est important dans le soutien fourni et la perception 
du professionnel dans le soutien donné (Jansen et coll., 2018).

Familles et thérapeutes sont amenés à confronter leurs points de vue, leurs 
manières de faire, à la recherche d’une même visée, celle de la progression et 
du développement de l’enfant (Dufour, 2017). Les professionnels doivent en 
particulier être très attentifs à leurs attitudes langagières, compte tenu de la 
charge émotionnelle produite par les mots (Ponsot, 2016).

Conditions qui favorisent l’émergence du partenariat

Les rôles des professionnels doivent être clairement définis, les ressources et 
les besoins des familles et des enfants pris en compte. Les recommandations 
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pour améliorer la coopération comprennent la formation et le renforcement 
des compétences en communication ainsi que l’utilisation de technologie 
pour améliorer la communication (O’Neil et coll., 2008). Dès la planifica-
tion de l’aide, les besoins de l’enfant et les points de vue de l’ensemble de la 
famille doivent être pris en compte (Axelsson, 2015), la gestion coordonnée 
des soins entre professionnels est également indispensable (Seliner et coll., 
2017). L’évaluation régulière de l’efficacité de l’intervention est indispen-
sable pour vérifier que ces aides « centrées sur la famille » correspondent 
toujours aux attentes et aux besoins réels (Jansen et coll., 2013 et 2014).

Enjeux de la rencontre parents/soignants

De nombreux enjeux sous-tendent la rencontre entre familles et profession-
nels. Les conditions premières de la relation entre parents et profession-
nels relèvent d’une expérience initiale souvent difficile qui marquent les 
relations à venir (Toubert-Duffort et coll., 2020). Les parents et les pro-
fessionnels ont parfois des perspectives différentes concernant l’éducation 
de l’enfant, ou les priorités à développer. L’enjeu pour construire une col-
laboration efficace implique une compréhension mutuelle des perspectives 
et des objectifs de chacun. S’accorder sur des valeurs communes et s’enga-
ger dans un respect mutuel des parties est également essentiel (Detraux et 
Di Duca, 2006). Elisabeth Zucman souligne l’importance pour les familles 
d’accepter de laisser une place à l’émotion partagée et de reconnaître le 
droit des deux acteurs à l’erreur. Elle souligne également qu’il est insuppor-
table pour les familles que les professionnels devancent les questionnements 
qu’ils ne se sentent pas prêts à assumer. Les parents souhaitent être soutenus, 
relayés, mais non remplacés (Zucman, 2007). Des enjeux communs existent 
également, comme la crainte d’être dépossédé de son rôle, la difficulté à 
exprimer ses ressentis ou encore la peur de paraître incompétent (Bruno et 
Calmejane, 2005).

Conclusion

La chronicité, la sévérité de la condition des personnes polyhandicapées 
ainsi que leur dépendance et leur vulnérabilité impactent lourdement leur 
entourage, qu’il soit familial ou professionnel. Les parents, et plus globa-
lement la famille, ont besoin d’étayages à différents niveaux (fonctionnel, 
psychologique, physique, etc.) et sous différentes formes (écoute, informa-
tions, formations, relais, répits, etc.). Ces besoins de soutien concrets vont 
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également varier en fonction de la temporalité propre à chaque famille, 
de l’âge de l’enfant, de leurs vécus subjectifs, et des contraintes imposées 
par le polyhandicap (hospitalisations, dégradation de l’état de santé, etc.). 
Cependant, il existe des invariants concernant les besoins des parents  : se 
savoir entendus et reconnus dans leur expertise de parents, être écoutés 
et respectés, y compris dans leur ambivalence, être bien informés, permet 
aux parents de pouvoir exercer « une parentalité soignante » qui s’ajuste au 
mieux aux besoins de leur enfant polyhandicapé. Le fait de pouvoir parta-
ger avec les professionnels la responsabilité de l’accompagnement de leur 
enfant, avec authenticité mais aussi maintenir une vie sociale et profession-
nelle contribue à soutenir les parents contre l’épuisement (fonction sociale 
protectrice). La possibilité de rencontrer d’autres parents avec des vécus 
similaires dans le cadre d’associations, de réseaux sociaux ou de dispositifs 
de parole, et d’échanger entre pairs, constitue par ailleurs une aide précieuse 
pour réduire le sentiment d’isolement.

Pour les professionnels, l’optimisation et l’adaptation de leurs environne-
ments de travail, en particulier le maintien d’un ratio personnel/patient 
élevé et des mesures ciblées (dispositif d’analyse de pratiques), ainsi que le 
travail d’équipe limitent la charge physique et émotionnelle inhérente au 
contexte de polyhandicap. La famille, les proches aidants et les professionnels 
constituent, par leurs observations et leurs analyses, des « porte-parole » de 
la personne polyhandicapée, témoignant du vécu de celle-ci. Avec l’âge, les 
besoins d’un environnement élargi se font sentir, l’adolescent et a fortiori 
l’adulte avec polyhandicap vont être de plus en plus accueillis en institu-
tion, y compris en internat. L’influence des professionnels sur la qualité de vie 
de la personne polyhandicapée va ainsi croître. Les transitions vers d’autres 
espaces collectifs, notamment à l’entrée dans l’âge adulte, peuvent, lors-
qu’elles sont anticipées et préparées, contribuer à l’amélioration de la qualité 
de vie de la personne polyhandicapée (Cameranesi et coll., 2022). Un envi-
ronnement inadapté et des stimulations insuffisantes ou inappropriées reten-
tissent sur la qualité de vie quotidienne des personnes polyhandicapées. En 
ce sens, la famille, les proches aidants, les professionnels mais plus largement 
la société sont co-responsables et co-acteurs de la qualité de vie de la per-
sonne polyhandicapée. Leur influence s’exerce ainsi dans son accompagne-
ment au quotidien pour répondre à l’ensemble de ses besoins fondamentaux 
(par exemple un suivi régulier de l’hygiène et des soins bucco-dentaires), dans 
son accueil tout au long de sa vie dans les espaces sociaux rendus accessibles 
et dans son accès à des techniques et des outils facilitant la communication 
et l’autodétermination.
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27
Maltraitance

Les études portant sur maltraitance et polyhandicap sont rares, mais 
convergent autour de l’idée que la vulnérabilité majeure qui caractérise le 
polyhandicap renforce les risques de maltraitance.

Nous le montrerons à propos de la vulnérabilité physique, mais aussi de la 
vulnérabilité communicationnelle (fragilité liée à l’impossibilité de s’expri-
mer de manière à être compris), et de la vulnérabilité psychique. Plusieurs 
auteurs insistent sur ces derniers aspects en réaction à l’idée d’une absence de 
vie psychique chez la personne polyhandicapée, une idée qui en elle-même 
peut conduire à de la maltraitance, en faisant de ces sujets vulnérables des 
objets de soin sans véritable intériorité.

La reconnaissance des personnes polyhandicapées en tant que sujets est l’un 
des fondements de la bientraitance. Si elle relève de l’évidence pour un grand 
nombre de professionnels, rappelons qu’elle est le plus souvent niée sociale-
ment, y compris à l’hôpital (Blondel et Delzescaux, 2018), tant la connais-
sance du polyhandicap reste incomplète et le rapport à une vie qui ne peut 
revenir à la norme rejeté par principe. Une acculturation à la situation si 
particulière de polyhandicap apparaît donc essentielle.

En effet, il existe une tendance institutionnelle à uniformiser le soin et à 
objectiver celui ou celle qui, du fait de sa dépendance, se trouve être en posi-
tion d’objet de soin. Institutionnellement, les efforts pour que l’activité de 
soin soit centrée sur la personne, avec des projets personnalisés, se heurtent 
toujours à la tendance consistant à en faire un projet d’établissement où le 
fonctionnement et l’activité priment sur le rapport à l’autre. Cette tendance 
mène à ne plus agir avec les personnes concernées, mais par exemple avec ses 
collègues, en échangeant par-dessus le corps des personnes que l’on prend en 
charge et non plus en soin. La mobilisation des équipes autour d’un accom-
pagnement riche devient d’autant plus difficile que la subjectivité de l’autre 
est méconnue : « seules risqueront d’être retenues à l’ordre du jour les tâches 
rudimentaires visant à assurer aux personnes une survie somatique et seuls 
primeront les besoins les plus rudimentaires figurant au pied de la pyramide 
des besoins de Maslow » (Casagrande, 2013)  : ces besoins rudimentaires 
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L’association entre une déficience motrice évaluée comme majeure et une 
déficience intellectuelle évaluée comme sévère à profonde, comme la diver-
sité des étiologies et tableaux cliniques regroupés sous la catégorie de polyhan-
dicap rendent nécessaire une pluralité d’approches, que ce soit sous l’angle des 
modes de communication adaptés, de la prise en soins au moment des repas 
ou de l’accompagnement quotidien. Nous avons donc retenu des éléments de 
littérature théorique insistant sur la difficulté de se représenter une intériorité 
inaccessible, d’autres traitant des pratiques les plus concrètes que l’on peut 
observer en extériorité, d’autres enfin envisageant la maltraitance sous l’angle 
de l’institution (souvent dus à des auteurs ayant une expérience de direction 
d’établissement) plus qu’en termes de responsabilité strictement individuelle.

La première question abordée dans ce chapitre ne porte pas tant sur le 
polyhandicap lui-même que sur la manière de définir la maltraitance dans son 
lien avec les situations de dépendances majeures qu’éclaire tout particulière-
ment la situation de polyhandicap.

Définition de la maltraitance et application 
au polyhandicap

Références et méthode

Les termes de maltraitance et de handicap (y compris polyhandicap) se 
réfèrent à des notions très englobantes, difficiles à associer clairement  : 
« Lorsque l’on tente de comprendre les relations entre handicap et maltrai-
tance, on se retrouve face à un flou conceptuel » (Clerebau et coll., 2020).

Afin de limiter cet effet de flou, nous suivrons une définition récente de la 
maltraitance, issue d’une démarche nationale de consensus (Commission 
de lutte contre la maltraitance et de promotion de la bientraitance, 2020)97, 
reprise mot pour mot dans la loi du 7 février 2022 dite loi Taquet, relative à 
la protection des enfants qui a inscrit cette défintion dans le Code de l’action 
sociale des familles. Cette définition n’est pas seulement française, puisqu’elle 
s’appuie sur les textes internationaux émanant notamment de l’Organisa-
tion des Nations unies (ONU), du Conseil de l’Europe et de l’Organisation 
mondiale de la santé (OMS). L’intérêt de cette définition est d’être issue de 

97.  Prévue par la loi du 28  décembre  2015 d’adaptation de la société au vieillissement, la 
Commission de lutte contre la maltraitance et de promotion de la bientraitance est une instance 
conjointe du Haut Conseil de la famille, de l’enfance et de l’âge (HCFEA) et du Conseil national 
consultatif des personnes handicapées (CNCPH), installée le 19 mars 2018 et présidée par Alice 
Casagrande, auteure déjà citée en introduction de ce chapitre.
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l’association de trois niveaux de savoirs considérés par la commission comme 
également légitimes  : le savoir scientifique des chercheurs académiques, le 
savoir tiré des pratiques des parties prenantes institutionnelles et profession-
nelles et le savoir expérientiel de personnes en situation de vulnérabilité les 
plus directement exposées à la maltraitance.

Dans le champ du polyhandicap, nous manquons encore largement de 
connaissances académiques, mais surtout la notion de savoir expérientiel est 
problématique, puisque celui-ci est toujours évoqué en deuxième ou troisième 
personne : la connaissance externe qu’ont les proches ou les accompagnants 
se substitue le plus souvent à une connaissance en première personne, puisque 
la grande majorité des personnes polyhandicapées ne peuvent communiquer 
leur propre expérience.

À propos du savoir expérientiel, on ne peut donc qu’extrapoler vers la situa-
tion de polyhandicap ce qui est dit de l’expérience de la dépendance physique 
majeure par des personnes porteuses de handicaps comme l’infirmité motrice 
cérébrale (IMC)/paralysie cérébrale (PC) ou l’amyotrophie spinale infantile 
(ASI), pour pallier temporairement l’absence quasi-complète de voix faute 
de moyens de communication (ou de possibilité de communication). Les 
savoirs expérientiels du polyhandicap sont donc fatalement sous-représentés, 
mais tout l’enjeu est de leur permettre d’émerger peu à peu. L’expérience inté-
rieure de ces personnes ne peut actuellement qu’être approchée, suggérée par 
d’autres témoignages et analyses, tout en tentant inlassablement de rencontrer 
la subjectivité des personnes directement concernées. La vigilance éthique à 
ce sujet doit être accrue par les très nombreuses sous-estimations passées des 
expériences vécues par des personnes aujourd’hui en capacité de se raconter 
(telles les personnes porteuses d’IMC/PC très peu verbales ou jugées très peu 
compréhensibles). Beaucoup d’entre elles font état des années plus tard de 
situations de maltraitances subies dans l’enfance sans avoir eu à l’époque les 
moyens de les conscientiser ou de les dénoncer.

Tout cela ne désavoue pas l’importance de la contribution expérientielle dans 
la définition de la maltraitance, mais rappelle qu’en matière de polyhandi-
cap et d’expérience intérieure, nous ne formulons jamais que des hypothèses 
et des approximations. La réflexion pour la lutte contre la maltraitance doit 
s’imprégner de cette vigilance éthique.

Les savoirs dont nous disposons sur le polyhandicap sont en pleine évolution, 
et ne doivent pas fermer la porte à la possibilité, pour certains sinon pour tous, 
d’une expérience intérieure beaucoup plus riche et plus complète que ce que 
l’on peut intuitivement supposer. Souvenons-nous par exemple de l’évolu-
tion des savoirs dans le champ de l’autisme jugé déficitaire afin de conserver 
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L’un des risques de maltraitance relationnelle concernant ces personnes est 
de sous-estimer leur vulnérabilité psychique en raison de leur vulnérabilité 
physique évidente. La plupart des références consultées pour cette expertise 
soulignent le risque de ne se focaliser que sur l’apparence ou la fragilité phy-
siologique bien réelle, en laissant de côté la vulnérabilité psychique et la vul-
nérabilité communicationnelle.

Importance de la vulnérabilité psychique

La vulnérabilité psychique peut exister en dépit d’une déficience intellectuelle 
évaluée comme profonde, puisque la construction d’un sujet n’est pas seule-
ment une affaire d’intelligence logique ou de capacité de répondre aux tests 
disponibles pour évaluer l’intelligence : tout enfant, même avec des moyens 
d’expression très limités, peut manifester une compréhension de sa situation 
de handicap (Korff-Sausse, 1996). Nul besoin de supposer une grande intel-
ligence pour sentir le mépris et éprouver de la défiance. Nul besoin d’être 
capable intellectuellement pour sentir que l’on est brutalisé, même si l’on 
n’estime pas l’ampleur du préjudice subi et que l’on ne dispose pas des mots 
pour dire sa souffrance. Nous pourrions même dire que la vulnérabilité psy-
chique peut être renforcée par une telle déficience, puisqu’un enfant ou un 
adulte qui ne peut dialoguer avec les autres ou avec lui-même ne pourra éla-
borer ses propos ou ses intentions, pour diminuer l’intensité de ses souffrances 
liées à la difficulté de se repérer dans le monde humain qui l’entoure, d’être 
sans cesse dépassé par le rythme d’autrui.

Pour souligner cette importance de la subjectivité même lorsque l’identité à 
soi n’est pas aboutie, plusieurs auteurs consultés insistent sur la dimension psy-
chique de la maltraitance dans le champ du polyhandicap : « la maltraitance, 
c’est ce qui rétrécit ou détruit la vie physique et psychique ; la bientraitance, c’est 
ce qui encourage leur continuité, qui favorise la pensée, même dans les situa-
tions les plus souffrantes, la plus grande des maltraitances étant probablement 
d’empêcher la liberté de penser » (Camberlein, 2021) (nous soulignons). « Le 
risque pour les professionnels, face à ce corps douloureux et difficilement com-
préhensible, serait en effet de le réifier en se tenant excessivement à distance, 
et par conséquent d’en oublier la part psychique et subjective » (Brun, 2020).

Les effets de la maltraitance touchent essentiellement la vie psychique dans la 
durée : on ne doit pas négliger la négation d’une telle vie, en privilégiant les 
effets bien réels et constatables de la violence physique, ou de manière plus 
insidieuse par le refus d’une intériorité dans les actions quotidiennes qui ne 
laissent aucun choix aux personnes (ni d’être mobilisées, ni d’être nourries, 
ni d’être habillées, ni de pouvoir changer d’activité). Quand les possibilités 
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de choix sont inexistantes, le repli sur soi ou le sentiment de ne pas exister 
sont des conséquences courantes  : pourquoi en serait-il autrement pour les 
personnes polyhandicapées, sinon à considérer qu’elles ne possèdent pas réel-
lement de subjectivité ? À chaque palier de reconnaissance des capacités de 
choix, il convient éthiquement de porter son attention sur le palier suivant : 
par exemple, si la personne ne peut rien exprimer, on tentera d’obtenir une 
réponse par des choix fermés ; si cette réponse à des choix fermés est suffi-
samment constante, on tentera d’obtenir des réponses à des choix multiples, 
puis d’initier d’autres formes de communication. D’autres démarches sont 
possibles, comme favoriser l’initiative de demandes spontanées, sans incita-
tion du partenaire de communication ; ou encore conduire celui-ci à tenter 
d’identifier des comportements intentionnels chez la personne polyhandica-
pée, des comportements adressés à autrui auxquels le partenaire pourrait pro-
poser une réponse systématique, afin de stimuler leur reproduction.

Tous ces éléments nous amènent aux vulnérabilités communicationnelles, 
qui sont majeures, mais elles aussi souvent minorées en raison de la considé-
ration des déficiences physiques et intellectuelles (« que pourrait-il formuler 
sinon des besoins physiologiques de base ? »). L’idée trop souvent négligée est 
que l’enfant ou l’adulte puisse formuler des aspirations, voire des réflexions, 
et avec elle sont négligés les efforts permettant une communication adaptée.

Les erreurs du passé à propos de l’infirmité motrice cérébrale que l’on confondait 
avec une déficience intellectuelle profonde jusqu’à ce que celle-ci émerge en tant 
que catégorie nosologique pourraient bien être reproduites avec certaines formes 
de polyhandicap où l’incapacité motrice (y compris l’incapacité à communiquer 
de manière oculaire) obère toute possibilité d’expression non ambiguë.

Avec cette insistance sur la possibilité d’une vie psychique (qu’elle soit simple 
ou plus aboutie), on comprend que les formes de maltraitance puissent se 
dérouler au quotidien parfois sans être remarquées, qu’elles puissent concer-
ner potentiellement tous les soignants et accompagnants, tant il est délicat de 
cerner les modalités de communication les plus adaptées. C’est pourquoi nous 
citerons ici des formes de maltraitances actives ou volontaires, mais insisterons 
tout particulièrement sur les formes de maltraitances passives ou involontaires.

Caractérisation des formes de maltraitance

Outre la nature de la maltraitance (physique, sexuelle, psychologique…), on 
se demandera si elle consiste en un acte repérable ou bien en une privation, 
une négligence, etc., de même que l’on interrogera son caractère ponctuel ou 
répété (la répétition plaidant en faveur d’un acte volontaire, ou sur la décision 
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volontaire de « fermer les yeux » sur ce que l’on fait réellement). Le lieu où 
se produit la situation de maltraitance a son importance : le plus souvent la 
maltraitance a lieu à domicile, mais la responsabilité est plus grande de la part 
d’un professionnel qui agit de son propre chef en institution alors qu’il aurait 
pu se faire aider, compter sur ses collègues.

On s’attachera à caractériser la maltraitance en fonction de son auteur et 
en indiquant une échelle de responsabilité : l’imputation est-elle collective 
ou individuelle ? Les contraintes structurelles ont-elles conduit à une « mal-
traitance institutionnelle » qui désigne des actes individuels contraints par 
des conditions institutionnelles incompatibles avec le soin souhaité ? Or le 
polyhandicap requiert, plus encore que d’autres situations de vulnérabilité, un 
soin individualisé. Il impose une collaboration transdisciplinaire, des échanges 
de bonnes pratiques et une collaboration des professionnels autour de pra-
tiques validées dans la littérature. Un seul individu ne peut posséder toutes 
les compétences requises (qu’il s’agisse du soin médical, de l’adaptation des 
orthèses, de la communication, etc.). L’absence de cette collaboration entre 
professionnels de soin, l’absence de ressources et le sous-effectif impliquent 
un risque élevé de maltraitance pour les personnes polyhandicapées (comme 
d’ailleurs pour les professionnels qui se trouveraient démunis faute de soutien 
collectif et de formation adaptée).

La caractérisation de la maltraitance dépend de la vulnérabilité de la personne 
qui la subit. Cette vulnérabilité étant majeure dans le cas du polyhandicap, 
l’abus de cette faiblesse, s’il est caractérisé, est plus fermement condamnable 
(et condamné lorsque les faits sont avérés).

Les multiples formes de maltraitance justifient donc d’une caractérisation, qui 
peut être pénale pour les plus graves, mais ne doit pas faire oublier les formes 
de maltraitances involontaires, structurelles ou institutionnelles.

On distingue classiquement les formes de maltraitances intentionnelles (un 
délaissement étant considéré comme une action) et les formes involon-
taires (laisser-faire, négligence, manque de connaissances), constituant une 
maltraitance « en creux ».

Les maltraitances volontaires peuvent être aisément conscientisées, on les 
appelle communément « maltraitances actives », tandis que les maltraitances 
involontaires ou largement inconscientes sont généralement nommées « mal-
traitances passives ». Ce n’est pas tant le fait d’agir ou de ne pas agir qui carac-
térise la maltraitance que l’intention qui y est associée (en particulier dans la 
maltraitance volontaire) et ses effets réels : la maltraitance involontaire peut 
procéder du désir de bien faire, de l’illusion de bientraitance, par exemple 
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lorsque l’on pense percevoir les attentes de l’autre en projetant sur lui des 
aspirations et besoins qui ne sont pas les siens.

Quelle que soit la classification retenue, il y a continuité entre les maltrai-
tances volontaires actives et les maltraitances involontaires passives relevant 
de l’ignorance, de l’inattention de l’entourage à la personne polyhandicapée, 
en particulier lorsque ces dernières se répètent et que l’on fait le choix par 
habitude de ne plus y prêter attention.

Maltraitances actives (volontaires, ou pouvant être aisément 
conscientisées)

Ces formes de maltraitances consistent en toutes formes de sévices, abus, pri-
vations, manquements pratiqués avec la conscience, même vague, de nuire. 
En voici des exemples :
•  les violences physiques (surmédication, entraves inutiles, pressions, coups, 
voire blessures). Il est à noter que l’on peut se sentir maltraitant sans l’être, 
par exemple lorsque l’on serre fortement des sangles de corsets-sièges ou des 
orthèses pour éviter des déformations à terme irréversibles  : il faut parfois 
forcer un peu sur le tronc ou les membres d’une personne polyhandicapée 
pour corriger efficacement la position (Chavaroche, 2021). C’est pourquoi 
les méthodes d’installation doivent être médicalement prescrites et justi-
fiées en étant expliquées précisément aux accompagnants professionnels ou 
familiaux, afin d’éviter la banalisation d’un sentiment d’être maltraitant, qui 
endort la vigilance permettant de repérer la maltraitance réelle et conduit à 
la maltraitance passive ;
•  les violences sexuelles (celles-ci sont plus graves lorsqu’elles sont perpé-
trées sur des personnes qui ne peuvent pas exprimer leur refus et ne pourront 
surtout jamais être en capacité de raconter ce qui leur a été fait). L’absence 
de consentement exprimable dans la plupart des cas est un facteur aggravant : 
quand bien même un « oui » aurait-il été manifesté, une personne polyhandi-
capée sait-elle à quoi elle consent ?
Il n’existe pas de chiffres précis permettant de les évaluer, mais le risque est 
important et laisse supposer des effets de genre en matière d’abus sexuels : à 
tout le moins peut-on penser que les femmes très dépendantes en sont le plus 
souvent victimes, si l’on se fie aux enquêtes montrant que 80 % des femmes 
vivant avec un handicap subissent des violences (humiliations, insultes, vio-
lences, viols) (FDFA – Femmes pour le Dire, Femmes pour Agir, 2020) et 
34 % des femmes vivant avec un problème de santé ou un handicap ont subi 
des violences physiques ou sexuelles commises par un partenaire au cours de 
leur vie (Parlement européen, 2018) ;
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•  l’interdiction de l’auto-érotisme en privé, alors même que celui-ci ne peut 
gêner personne dans l’entourage (cet aspect concernant la sexualité est traité 
dans la section de cette expertise qui y est consacrée  : voir chapitre « Vie 
affective et sexuelle ») ;
•  le délaissement : puisque l’autre personne est entièrement dépendante, le 
délaissement devient très vite maltraitant, comme l’est le manque de soin 
ou de nourriture, qui peuvent devenir très vite des formes de maltraitance 
actives, même si elles semblent être « par défaut » ;
•  le refus de répondre à une sollicitation, rétorsion si l’on considère que l’autre 
ne s’est pas « bien conduit », dans une volonté de redressement (Casagrande, 
2013 ; Camberlein, 2021) ;
•  la violence verbale (menaces, cris, que l’on ne peut associer à une volonté 
d’« éduquer » la personne qui en est victime) ;
•  la violence psychologique (l’idée qu’elle ne peut exister sur une personne 
polyhandicapée n’est que le reflet de la négation de sa vie psychique, dont 
nous avons vu qu’elle est une des formes de maltraitances à souligner avec le 
plus de soin).

Trop souvent, souligner la violence de ces maltraitances actives (qu’il faut 
bien sûr rappeler avec insistance) peut inciter à sous-estimer la portée des 
maltraitances passives ou involontaires. En effet, seules les maltraitances 
actives sont reconnues pénalement au titre de violences (la notion de 
maltraitance n’existe pas dans le Code civil) que ce soit par action sur le 
corps ou par inaction envers quelqu’un qui se trouve en danger du fait de sa 
dépendance.

Pourtant, avec le polyhandicap et les difficultés de compréhension de la dou-
leur, des attentes, des expressions des personnes concernées, la maltraitance 
involontaire ou « passive » est un risque bien réel.

Maltraitances passives (involontaires ou inconscientes)

Ces formes de maltraitances sont particulièrement nombreuses en raison des 
besoins et de la vulnérabilité d’une personne polyhandicapée :
•  sous-estimer sa vie psychique, quelle qu’elle soit ;
•  ne pas laisser de place à son expression (répondre pour elle, supposer qu’elle 
ne peut répondre, ne pas tenir compte de son temps de réponse parfois très 
long ou ne pas ajuster sa manière de communiquer aux possibilités de la per-
sonne polyhandicapée) ;
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•  ne pas répondre à ses sollicitations ou trop y répondre, par exemple dans le 
champ de la sexualité : on ne peut la nier parce qu’elle ne prend pas une forme 
habituelle, ce qui empêcherait de la considérer ; mais on ne peut pas davan-
tage trop vite répondre à ce qui apparaît ordinairement comme sexuel, par 
exemple la masturbation : ce n’est pas parce qu’une vie sexuelle est générale-
ment souhaitable pour un être humain que celle-ci doit être postulée comme 
un souhait de sexualité génitale partagée, avec un accompagnement sexuel. 
Nous en traiterons plus en détail dans la section sur la sexualité (voir chapitre 
« Vie affective et sexuelle ») ; il existe des formes de maltraitances passives et 
involontaires dans le champ sexuel pour des personnes prises en soin quoti-
diennement, par exemple une toilette vulvaire trop invasive, non identifiée 
comme intrusive et violente ;
•  la laisser dans une installation inadaptée à son état physique ;
•  ne pas lui proposer des modalités de repas adaptées (par exemple pour évi-
ter les fausses routes, méconnaissance dont on a connu pendant des années les 
effets particulièrement délétères sur les personnes polyhandicapées) ;
•  la maintenir dans un environnement dépourvu de sens (soins sans prépa-
ration, environnement trop sonore, excès de stimulations, absence de repères 
et de routines lui permettant de mieux appréhender son environnement) ;
•  plus globalement, croire la connaître (penser qu’une incapacité est 
constante et non contextuelle, penser par exemple qu’une aptitude ou un 
mode de communication ne peut se manifester que d’une manière standard).

Nous allons développer différents éléments faisant partie de cette liste afin de 
susciter des interrogations éthiques associées à cette maltraitance passive, qui 
n’est pas pénalement une faute, mais peut l’être déontologiquement. Plus la 
prise en soins s’adresse à des personnes vulnérables et sans expression facile à 
décrypter, plus la dimension éthique de la réflexion individuelle et collective 
est importante pour éviter de croire bien faire tout en agissant à l’encontre des 
intérêts de celles et ceux dont on prend soin.

Reconnaître la possibilité de la maltraitance passive ne doit pas être compris 
comme une potentielle condamnation des pratiques professionnelles  : à la 
différence de la maltraitance active, la maltraitance passive n’est pas directe-
ment condamnable, y compris éthiquement, puisqu’elle ne procède pas d’une 
intention de nuire, d’une préférence pour la négligence, d’une irresponsabi-
lité. Elle est le plus souvent le fait de personnes bien intentionnées, dont les 
conduites doivent cependant être interrogées afin d’en améliorer la qualité et 
d’en souligner les risques.

Souvenons-nous cependant qu’avoir réalisé la possibilité d’une maltraitance et 
ne pas y répondre n’est déjà plus de la maltraitance passive, non plus qu’avoir 
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été formé à d’autres pratiques bien documentées dans la littérature et ne pas les 
reprendre par effet de l’habitude ou de la conviction d’apporter un soin approprié.

Enfin, si la maltraitance passive n’est pas condamnable en tant que telle à 
l’échelle individuelle, elle le devient au niveau institutionnel, lorsque des 
recommandations de bonnes pratiques existent et ne sont ni diffusées auprès 
des professionnels ni appliquées.

Maltraitances passives et dimension éthique du respect individuel

Rappelons que l’oubli de la dimension éthique de la relation (qu’elle soit liée 
à l’incompréhension complète ou à des difficultés institutionnelles) conduit 
à des effets délétères concernant la vie psychique d’un sujet. Nous l’avons vu, 
le risque de la maltraitance est grand, quand on ne peut répondre à la dépen-
dance autrement qu’en termes de besoins (Toubert-Duffort et coll., 2018) car 
« la violence surgit là où le lien intersubjectif s’effondre » (Canali et Favard, 
2004). Répondre seulement à des besoins de base, cela fait de l’autre essentiel-
lement un corps, qu’il faut satisfaire à la manière d’un être sans conscience.

Cette distance constitue une défense efficace pour éviter le trouble puisqu’elle 
anéantit les affects et réactions de rejet. Mais elle tue la relation, transforme 
les corps en objets inertes, ou en « vie nue », « qui ne mérite pas la peine 
d’être vécue » (Blondel et Delzescaux, 2018), sans vie intérieure ni ressenti.

Une autre modalité de maltraitance passive est la tentation du contrôle exces-
sif, d’un contrôle qui va au-delà de ce qui est réellement utile et constitue 
une forme d’emprise sur l’autre, sous couvert de respect ou d’attention à ses 
besoins (Broudic, 2018). On souhaite bien faire, mais une mauvaise connais-
sance ou une mauvaise analyse des besoins conduit à trop stimuler l’enfant ou 
l’adulte. Il s’agit là d’une forme de débat éthique qui oppose parfois les per-
sonnels du champ médico-social et les enseignants, les premiers reprochant 
parfois aux seconds d’être trop exigeants avec les enfants polyhandicapés  : 
« Les personnels du secteur médico-social ont souvent une attitude ambiva-
lente à propos des enseignants, qu’ils perçoivent soit comme porteurs d’une 
action bénéfique (même complémentaire ou accessoire), soit comme porteurs 
d’un danger de mise en souffrance d’enfants que leur handicap accablait déjà 
suffisamment » (Toubert-Duffort et coll., 2018). Qu’elle soit réelle ou sup-
posée, cette surstimulation sans temps de repos adapté peut aussi être l’effet 
d’une attention parentale de tous les instants, dans le but de lutter contre 
les déficiences cognitives constatées. Les familles peuvent avoir tendance à 
renforcer le rythme des activités en espérant obtenir de meilleurs progrès, 
mais un tel rythme imposé peut surcharger un enfant et ne lui donner aucune 
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respiration (Zucman, 2017). Comme les autres enfants, et sans doute même 
plus que ceux-ci, les enfants polyhandicapés ont besoin de repos, de temps de 
distraction et de jeu. La différence principale tient à leur grande fatigabilité 
qui empêche souvent de prolonger les phases d’attention : vouloir prolonger 
ces phases alors que ces personnes ne sont plus en capacité de réagir entraîne 
un surcroît de fatigue et un sentiment d’échec chez les accompagnants qui 
peuvent alors faire des remontrances inutiles ou se montrer involontairement 
trop durs, dans l’effort déployé pour obtenir des progrès (Chavaroche, 2021).

À l’inverse, le défaut de stimulation est maltraitant. Par exemple laisser un 
enfant, un adolescent ou un adulte polyhandicapé le plus souvent seul, devant 
une télévision qui le stimule sans l’éveiller, faute de relation ou d’incitation à 
l’action. On connaît les effets délétères de ces pratiques sur les individus ordi-
naires  : pourquoi n’auraient-elles pas les mêmes effets pour ces personnes ? 
Cette surstimulation peut aussi exister dans des phases parmi les plus banales 
de la vie courante. Nous allons le voir à travers différents exemples.

Formes spécifiques de maltraitances passives

Les stimulations sensorielles

•	 Bruits, paroles non adressées

Dans le but de les distraire, les résidents sont souvent soumis au bruit des 
téléviseurs ou de musiques d’ambiance qui pourraient être insupportables à la 
longue sans que l’on s’en rende compte (Broudic, 2018). Il est généralement 
difficile pour les professionnels de se rendre compte des effets bénéfiques ou 
délétères de l’environnement sonore courant (van den Bosch et coll., 2016). 
De même, le discours d’autrui peut susciter énervement ou hyperstimulation, 
en particulier lorsque l’on n’en comprend pas nécessairement le sens (van den 
Bosch et coll., 2017).

Les paroles sont essentielles pour tout être humain qui peut les entendre, mais 
une personne plongée dans un bain de paroles qui ne lui est pas adressé n’en 
retirera pas le même bénéfice, par exemple si des personnels se hèlent d’un bout 
à l’autre d’un couloir par-dessus l’épaule des résidents, ou se parlent entre eux 
tandis qu’ils agissent sur leurs corps, même durant des soins intimes. Pendant 
un tel temps, les résidents se trouvent être « chosifiés », placés en extériorité par 
rapport aux paroles qui les environnent, ce dont il est tout à fait possible qu’ils 
aient conscience, quand bien même ne comprendraient-ils pas précisément le 
contenu de ce qui est dit. L’impression d’être mis à l’écart n’est pas liée à une 
compréhension du discours, mais au ressenti que celui-ci n’est pas adressé à soi. 
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Enfin, la prosodie du discours (son rythme, son ton) peut véhiculer un stress 
communicatif : quand on dépend d’autrui, on est tout particulièrement réceptif 
à ce qui émane de lui. C’est pourquoi il importe de conscientiser son propre état 
psychique et de diminuer le stress si nécessaire par un moment de recul et de 
relaxation avant de revenir au soin apporté à la personne polyhandicapée.

•	 Éclairages

Les agressions lumineuses sont elles aussi à souligner, même si elles apparaissent 
intuitivement moins pénibles que les agressions auditives pour un sujet valide. 
Il en va pourtant tout autrement pour celui ou celle qui ne peut détourner 
son regard d’un rayon de soleil ou d’une autre source lumineuse intense. Par 
exemple, placer des personnes qui ont la tête tournée vers le haut sous des 
néons durant plusieurs heures dans les espaces communs peut constituer avec 
le temps une forme d’agression visuelle. Ce sera d’autant plus préjudiciable 
pour des sujets avec des risques épileptiques qui peuvent réagir et faire une crise 
face à des stimulations lumineuses, voire des motifs géométriques en damier. 
Allumer un plafonnier le matin en étant à peine entré dans la chambre est une 
manière brutale de réveiller un résident qui peut devenir, à force de répétition 
quotidienne, une stimulation visuelle involontaire très stressante.

Même s’il est difficile de cerner ce que perçoivent réellement les personnes 
polyhandicapées, puisque l’élaboration d’une perception est plus complexe 
que la simple vue, une attention à l’environnement et un effort pour repérer 
où se portent leurs regards (en se dégageant de son propre point de vue de 
personne valide, en position verticale et capable de bouger en cas de gêne) 
permettent de limiter ce type d’agressions sensorielles involontaires.

La prise de repas

La surstimulation involontaire peut avoir des effets sur l’alimentation  : au 
moment du repas, les personnes polyhandicapées peuvent être gênées et stres-
sées par « des salles à manger trop bruyantes, un personnel pressé, stressé, 
angoissé à l’idée de provoquer une fausse route, de mauvaises conditions 
d’installation et de confort » (Chavaroche, 2021). Une personne très dépen-
dante physiquement va sentir la tension de cet environnement et cela peut 
se répercuter sur son tonus corporel, entravant la détente nécessaire pour une 
déglutition correcte.

À propos de la déglutition et de la nutrition en général, certaines questions 
éthiques se posent : est-il maltraitant de placer une gastrostomie plutôt que 
de continuer à nourrir les personnes polyhandicapées avec des aliments mou-
linés ? Cela prive de ce que nous nous représentons comme le plaisir de la 
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nourriture ; mais faut-il insister aussi nettement sur cette privation si la gas-
trostomie diminue les risques infectieux liés aux aliments qui passent dans les 
poumons et peut allonger considérablement l’espérance de vie des personnes 
polyhandicapées ? La pose de la gastrostomie, geste invasif accentuant la visi-
bilité de la dépendance, doit être mise en balance avec la possibilité d’une 
sous-alimentation avec perte de poids lorsqu’une alimentation plus ordinaire 
est proposée (voir chapitre « Troubles de l’alimentation, de la nutrition et de 
la digestion »). Un tel acte ne peut être préconisé qu’à l’issue d’une réunion 
de concertation pluridisciplinaire..

Espace extérieur et espace corporel

•	 Situation dans une pièce

Placer une personne polyhandicapée au milieu d’une pièce n’est pas néces-
sairement bientraitant. En effet, celles et ceux qui maîtrisent la motricité de 
leur fauteuil roulant se placent souvent contre un mur plein, près des portes. 
Les lieux trop exposés, les lieux de passage sont inquiétants puisque l’arrière 
n’est pas visible : on peut être pris par surprise lorsque l’on ne peut pas tourner 
la tête pour voir qui approche, en particulier s’il y a du bruit dans le même 
espace. Être placé dans un coin peut apparaître comme une position punitive, 
mais souvenons-nous que cela permet aux personnes concernées de contrôler 
plus facilement l’environnement du regard (Chavaroche, 2021).

Les échanges visuels et le toucher font partie des interactions spontanées 
entre personnes polyhandicapées : rendre ces échanges et ces contacts impos-
sibles ou difficiles au sein d’une structure d’accueil faute d’en comprendre 
l’importance constitue un réel préjudice pour elles (Kamstra et coll., 2019).

•	 La toilette et l’espace corporel

Lors des toilettes, l’espace de la chambre ou de la salle de bains doit pouvoir 
jouer un rôle protecteur contre les intrusions extérieures brutales. Les entrées 
dans cet espace sont des formes d’irruptions sans doute ressenties d’autant 
plus difficilement lorsque l’on ne dispose pas d’un espace corporel protec-
teur (Chavaroche, 2021). Les personnes polyhandicapées n’ont pas néces-
sairement une conscience corporelle unifiée, notamment en raison de leurs 
troubles intellectuels et en raison de l’absence de motricité ; il est donc impor-
tant qu’un espace d’intimité avec soi-même et avec autrui durant les toilettes 
soit maintenu. L’espace de la pièce a une fonction rassurante propre à ne pas 
morceler davantage le vécu du corps. Les entrées intempestives et non prépa-
rées dans ces lieux privés peuvent être vécues comme des effractions dans un 
espace corporel aux limites moins nettes que d’ordinaire.
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sur les conséquences de ses actes. Comme le précisent Blondel et Delzescaux, 
ce type de positions sont loin d’être marginales. Ils ajoutent : « ces paroles, 
toutefois, montrent que la perception négative dont ces personnes font l’objet 
est moins liée à une “méchanceté avérée” qu’à l’incommensurable étrangeté 
que la distance ne cesse de renforcer » (Blondel et Delzescaux, 2018 ; p. 64). 
Face à ce genre d’avis lié à la fois à un défaut de connaissance et à une concep-
tion très normative de ce que doit être un être humain notamment en termes 
de communication, une approche collégiale est requise et doit associer des 
praticiens spécialisés dans le champ du polyhandicap pour éviter les initia-
tives individuelles ou les conclusions hâtives.

Communication et empathie (réelle ou supposée)

Parler d’absence de communication est excessif, puisqu’il existe chez de nom-
breuses personnes polyhandicapées jugées « non-communicantes » une cer-
taine empathie caractéristique, une appétence relationnelle soulignée par les 
professionnels de terrain, bien que celle-ci soit difficile à formaliser. Elle ne passe 
le plus souvent pas par le langage, mais par les regards, les expressions faciales, 
les vocalisations et les mouvements, ces derniers pouvant sembler désordon-
nés, c’est-à-dire sans ordre repérable, alors que leur fonction d’expression est 
patente pour qui les connaît bien. Le désir de communication est donc présent, 
mais largement invisible, sauf à repérer des comportements orientés vers autrui. 
On pourra dès lors faire réellement participer la personne polyhandicapée aux 
interactions, en tant qu’authentique partenaire de communication, sans pour 
autant présupposer la nature de ses intentions ou de ses attentes.

Certains professionnels décrivent l’impression d’être en communication 
empathique et muette, d’être comme « sondé » par le regard de ces personnes 
(pensons notamment au regard fixe, profond et intense, caractéristique du 
syndrome de Rett). Mais que peut-on en conclure ? S’il est possible qu’il y ait 
là une forme de communication, faire excessivement confiance à sa propre 
capacité empathique peut conduire à des formes de maltraitances involon-
taires, en prenant des impressions et idées pour les leurs, alors qu’elles sont en 
réalité les siennes. L’écueil de la projection est particulièrement redoutable.

Lorsque l’on ne peut pas avoir de retour probant, se produit bien souvent une 
confusion entre ce qui vient de soi et ce qui vient de l’autre. Or cette confu-
sion peut lui être préjudiciable, en particulier lorsqu’elle devient systématique. 
La grande dépendance et l’absence de retours probants peuvent y conduire :

« Il est important de ne pas confondre son propre vécu avec celui que 
l’on observe (…) Le mécanisme de défense le plus dangereux, car le plus 
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toujours rechercher le meilleur moyen d’entrer en communication, quand 
bien même celle-ci paraîtrait-elle « évidemment » impossible.

Impossibilité d’exprimer la maltraitance  
dont on a été victime

Ces éléments concernant la communication nous montrent que le polyhan-
dicap entraîne des risques intrinsèques de maltraitance, puisqu’il n’est géné-
ralement pas possible pour une personne polyhandicapée de les dénoncer  : 
« ses limitations cognitives l’empêchent de cerner la nature et la portée des 
actes de maltraitance dont elle pourrait être l’objet, et, a fortiori, d’en verba-
liser quelque chose » (Camberlein, 2021). La grande difficulté à envoyer des 
signaux (et à les répéter pour rendre les réponses constantes) et leur inter-
prétation particulièrement délicate ne font que renforcer les conséquences 
psychiques et physiques de la maltraitance subie et peut donner aux auteurs 
de maltraitance active un sentiment d’impunité, comme avec les très jeunes 
enfants. C’est pourquoi les signalements en cas de doute n’ont pas un caractère 
abusif, et doivent donner lieu a minima à des échanges entre professionnels.

Rappelons que l’objectivation des mauvais traitements est délicate  : les signes 
cliniques d’une maltraitance physique (ecchymoses ou hématomes, rougeurs, 
dénutrition, fractures) peuvent s’avérer difficiles à repérer dans un tableau cli-
nique complexe, d’où le risque d’une mauvaise imputation : on peut supposer une 
maltraitance en son absence ou au contraire sous-estimer l’importance de celle-ci 
(Camberlein, 2021). Or l’imputation erronée d’un acte aux parents ou aux profes-
sionnels peut être très grave dans ses conséquences puisque l’on peut être accusé à 
tort de mauvais traitements intentionnels. Elle fait partie de la violence ressentie 
par les soignants et aidants face au polyhandicap, violence et « maltraitance » 
sociale et institutionnelle dont nous allons à présent parler, puisqu’elles peuvent 
se répercuter indirectement sur les personnes polyhandicapées elles-mêmes.

Face à ces difficultés, une culture institutionnelle de la bientraitance peut être 
renforcée au sein des établissements, avec des groupes d’analyse de la pratique, 
une formation continue assurée à ce sujet et l’instauration d’une cellule de 
veille dans l’établissement, tout ceci ne pouvant évidemment pas exister en 
l’absence de moyens humains suffisants avec des équipements adaptés. Sans 
cela, l’injonction à la non maltraitance devient une injonction paradoxale 
qui crée de la souffrance chez les professionnels.

Le plus important est de ne pas se retrouver seul lorsque l’on prend en soin une 
personne polyhandicapée. La solitude peut se conjuguer avec le dénuement 
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et le sentiment d’impuissance, mais elle peut aussi favoriser le sentiment de 
toute-puissance sur l’autre. Dans tous les cas, elle est à proscrire. Le travail 
en binôme, les échanges pluridisciplinaires, les discussions de groupe sont 
essentiels pour éviter cet isolement, un isolement que l’on retrouve malheu-
reusement fréquemment chez les parents, en particulier pour le parent qui a 
été contraint de renoncer à son activité professionnelle pour s’occuper de son 
enfant. Dans ce dernier cas, les associations, les groupes de discussion sur les 
réseaux sociaux et les différentes solutions de répit proposées sont un moyen 
de limiter les effets de la mise à l’écart sociale. La souffrance psychique des 
parents est l’une des causes de maltraitance à domicile. Elle doit être prise en 
compte pour éviter la maltraitance parentale.

Peut-on parler d’une maltraitance des parents ?

Maltraitance par épuisement

Il ne faut pas confondre la maltraitance d’origine parentale et la maltrai-
tance subie par les parents, même si la première peut être renforcée par la 
seconde. Si les parents d’un enfant polyhandicapé ne sont pas plus fragiles 
que d’autres parents avant la naissance de l’enfant, il faut insister sur la fragi-
lisation induite par la violence de l’annonce du handicap (quand bien même 
serait-elle réalisée dans les règles) puis par la charge mentale et physique 
associée au handicap de l’enfant. Celui-ci grandit, mais à la différence des 
autres ne se développe pas, continue à avoir besoin d’être mobilisé, porté, 
lavé, habillé, rassuré comme un tout-petit, mais en pesant sans cesse plus 
lourd pour des parents vieillissants et sans espoir de réel progrès vers plus 
d’autonomie. À cette charge mentale et physique viennent s’ajouter les cris 
diurnes ou nocturnes des enfants, la perception de leur douleur (réelle ou 
putative), l’impossibilité de les faire garder en dehors de structures adaptées. 
L’épuisement qui en découle peut avoir pour effet de rendre les parents invo-
lontairement maltraitants.

Fragilisation des parents par la violence de l’annonce

Le polyhandicap et son annonce (sa révélation ou sa confirmation) sont en 
soi une violence insubmersible pour les parents. C’est pourquoi la maladresse 
des mots, une annonce insistant exagérément sur les atteintes et sur l’absence 
de solutions futures constituent une maltraitance involontaire. Nul besoin 
d’en rajouter  : la violence du réel est suffisante. Par exemple, l’absence de 
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traitement permettant une guérison ne signifie pas que l’on puisse annoncer 
qu’il n’y a « rien à faire » pour l’enfant, puisque d’autres formes de prises en 
soin existent. La non-traitance au sens d’une absence de care serait d’ailleurs 
en elle-même une maltraitance. Le sentiment de solitude est très marqué dans 
de tels moments et l’impression qu’il n’existe pas de solidarité de la part de la 
société ou de l’institution doit être nuancée.

L’arrivée du polyhandicap dans une famille signe « le basculement net et 
brutal de la vie, opéré par la violence extrême de la douleur » (Zucman, 2014). 
« L’annonce, même lorsqu’elle est faite avec respect et compréhension, opère 
une rupture du fil de la vie », « le rompt en un “avant” et un “après” à jamais 
dissemblables, deux fragments fragilisés et irréconciliables qui évoquent là 
encore le ciseau des Parques ; l’acuité de la douleur, ressentie à ce moment-là, 
fige à tout jamais dans la mémoire des parents tous les traits sensoriels de cette 
scène », ce qui permet de bien relever la dimension proprement traumatique 
de ce moment  : « Les mots et l’inflexion même de la voix du médecin qui 
parle, les odeurs, les textures…, sont enregistrés comme en surimpression et 
vont resurgir à chaque fois qu’une émotion intense concernant l’enfant est 
vécue, et ce, même s’il s’agit d’un évènement heureux » (Zucman, 2014).

La souffrance parentale face à ce réel est liée notamment à la disparition de 
l’avenir envisagé pour leur enfant. Charles Gardou évoque ainsi les effets 
de  l’annonce du handicap de sa fille  : « syndrome de Rett, ces mots raides 
et froids résonnent plus fort dans la tête que tout autre. Ils s’y sont incrustés 
(…) sans être mortelle [cette maladie] s’apparente à une condamnation à 
vie. Pas de traitement curatif. Tel un ennemi invisible et pourtant bien réel, 
elle l’a prise au hasard, il n’y avait rien là d’évitable. Pas de responsable ni 
de coupable » (Gardou, 2022). « D’un destin qui a tissé sa toile d’une main 
invisible, elle n’en serait jamais maître. Rien ne pourrait l’infléchir. Il était 
scellé : dès le début, il était trop tard ». Cet aspect sera traité plus en détail 
dans le chapitre abordant l’annonce (voir chapitre « Petite enfance »), mais il 
devait être pointé ici dans son rapport avec la souffrance parentale et comme 
un risque de maltraitance « en cascade », par répercussion de la souffrance 
parentale sur les enfants.

Fragilisation des parents par le parcours de soin

La fragilisation des parents les rend plus susceptibles de se sentir maltraités par 
les circonstances, de ressentir comme une violence la complexité du parcours 
de soin ou les difficultés administratives parfois incessantes auxquelles ils sont 
confrontés.
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L’errance diagnostique par exemple se comprend en raison de l’importance 
de l’annonce qui nécessite des confirmations répétées, mais elle est souvent 
décrite comme inutilement longue.

Les temps d’attente d’un établissement à l’autre, les angoisses associées à cette 
attente sont des doubles peines pour les parents : en raison de la forte demande, 
toute prise en charge semble être une faveur que l’on fait à des parents qui 
ont pourtant un besoin d’aide impérieux en raison de la situation (Groupe 
Polyhandicap France, 2021). La fluidité du parcours de soin, si elle est sou-
haitable pour tous, est d’autant plus importante ici. Il faut bien comprendre 
que ces difficultés institutionnelles renforcent l’effet traumatique initial par 
ce que l’on peut appeler un traumatisme cumulatif, issu de l’accumulation de 
petites difficultés apparemment anodines, de contraintes évitables (par oppo-
sition aux contraintes des soins donnés à l’enfant qui ne sont pas quant à elles 
évitables). Plus les contraintes auraient pu ne pas exister, plus leur survenue 
répétée paraît absurde et pèse sur les parents.

La conséquence de ces contraintes cumulatives, du poids du quotidien, de 
la répétition des soins, de l’absence d’espoir et de perspective est l’augmen-
tation du risque de maltraitance parentale par épuisement (la maltraitance 
subie conduit à devenir potentiellement maltraitant) : « Les comportements 
non régulés de la personne polyhandicapée, conjugués à la nécessité pour l’ai-
dant d’assurer une présence constante et sans répit, engendrent des situations 
de stress ou de tension pouvant conduire à des “passages à l’acte” plus ou 
moins violents (coup, mise à l’écart sans surveillance, contention “sauvage”, 
violence verbale, privation, etc.) » (Camberlein, 2021).

Ce dernier point est tout aussi valable pour les professionnels du soin : dans 
tous les cas, l’action solitaire d’un parent ou d’un professionnel peut majorer 
ce risque, un tel accompagnement représente trop de responsabilités et de 
sollicitations pour être mené de manière solitaire.

Maltraitance institutionnelle

Les professionnels subissent eux aussi une forme de stress particulier face à des 
personnes polyhandicapées particulièrement difficiles à cerner, dont les pro-
grès ne se voient pas ou très peu, et à la rencontre desquelles ils ne sont pas tou-
jours formés… Dans de tels cas, le sentiment d’impuissance et d’incompétence 
peut conduire à des réactions involontairement agressives : « Le polyhandicap, 
de par les états émotionnels qu’il suscite, génère des attitudes réactionnelles 
pouvant s’apparenter à de l’agressivité, à de la violence » (Rollin, 2002).
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« Face à des enfants handicapés dont l’évolution est lente, voire faible si le 
handicap est lourd, le travail risque de devenir routinier, peu valorisant et 
source d’épuisement professionnel » (Casagrande, 2013).

La maltraitance « en cascade » est un risque pour les professionnels (et par 
conséquent pour les personnes polyhandicapées) : une maltraitance subie par 
une personne en raison de conditions de travail particulièrement difficiles, 
incompatibles avec la mission attendue peut exposer à la répétition de mal-
traitances répercutées sur les autres : les conditions conduisent à devenir à son 
tour auteur de maltraitance (Commission de lutte contre la maltraitance et de 
promotion de la bientraitance, 2020).

Cette maltraitance institutionnelle pèse sur les professionnels et retentit sur 
les résidents. C’est pourquoi des équipes nombreuses doivent être mainte-
nues dans les établissements de soin (il n’est pas inutile de rappeler que si 
les professionnels ont une vie de famille, peuvent être absents, les personnes 
polyhandicapées sont quant à elles bien présentes en établissement, de jour 
comme de nuit, avec des prises en charge souvent très individualisées qui 
compliquent les remplacements).

Défaut d’accès à l’institution

À cette maltraitance institutionnelle des professionnels soumis à des rythmes 
et des contraintes incompatibles avec le soin (ou des injonctions contradic-
toires comme le fait de ne pas être maltraitant sans en avoir les moyens ni 
le temps), il est possible d’ajouter une forme de maltraitance par défaut : le 
défaut d’accès aux structures, durant lequel les parents subissent alors tout le 
poids de la prise en soin, faute d’établissement adapté en France.

Cette maltraitance par défaut d’accès aux soins, qu’il s’agisse de soins phy-
siques ou psychiques, constitue le risque le plus important, avec ses effets 
collatéraux : on choisira d’accepter n’importe quelle proposition d’un éta-
blissement spécialisé tant l’attente est longue. Cela peut conduire à des 
situations où des enfants se retrouvent à des centaines de kilomètres de leurs 
familles, dans des conditions difficiles qu’il a fallu accepter faute d’autres 
choix. Il peut exister un écart important entre les discours institutionnels et 
la réalité de la prise en soin, la collaboration pourtant nécessaire entre les 
familles et l’institution à propos des objectifs et des perspectives peut n’être 
que de façade…

Enfin, même lorsque l’enfant est accueilli dans de bonnes conditions, il est 
important de se demander ce que peut être son vécu au sein d’une institution, 
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lorsqu’il est placé dans un internat très jeune, loin de sa famille, sans que cela 
fasse sens pour lui (et même lorsque cela fait sens, compte tenu de son jeune 
âge).

Conclusion

L’importance et le nombre des maltraitances possibles dans le champ 
du polyhandicap obligent à les hiérarchiser, mais sans sous-estimer les 
maltraitances psychologiques et communicationnelles par rapport aux mal-
traitances physiques.

Face à elles, il existe des recommandations de bientraitance (individuelles 
et institutionnelles), comme la formation, l’analyse de la pratique et le tra-
vail en équipe pluridisciplinaire cohésive, ainsi que la recherche pour une 
meilleure compréhension de l’expérience du polyhandicap, car une mécom-
préhension (ou une compréhension apparente) conduit à des formes de 
maltraitances passives. Le fait d’être laissé seul sans l’aide de tiers ou même 
d’un regard extérieur peut majorer, tant pour les parents que pour les profes-
sionnels, le risque de maltraitance passive. Le contexte institutionnel doit 
jouer son rôle contenant pour les professionnels au lieu d’exacerber les diffi-
cultés par l’insistance sur la responsabilité individuelle, en inscrivant sur la 
durée une démarche continue d’amélioration de la qualité de soins (Le Nain, 
2007 ; Moon et coll., 2016).

Dans les cas les plus graves, compte tenu des impasses communicationnelles 
et de la difficulté à objectiver une maltraitance par des signes cliniques, il 
convient de prendre le temps d’une discussion puis d’un recueil de preuves 
convaincantes avec un signalement ou le dépôt d’une information pré-
occupante. Mais la complexité « technique » d’un tel signalement ne doit 
en aucun cas conduire à garder pour soi les informations dont on dispose 
(Camberlein, 2021).

Pour revenir à notre interrogation initiale, face à ces difficultés, faut-il faire 
le « pari du sens » (Casagrande, 2013) ou le pari de la prudence ? Le pari du 
sens consiste à toujours supposer une intériorité, même dans les cas où cette 
intériorité est illisible et indéchiffrable, de supposer un « sentiment continu 
d’exister » quitte à surestimer les capacités, tandis que le pari de la prudence 
consiste à ne pas s’avancer à propos des aptitudes, afin de ne pas laisser s’illu-
sionner les parents ou les professionnels quant à une proximité possible avec la 
normalité. Dans la littérature consultée, le pari du sens est la seule démarche 
présentée comme conduisant à la non-maltraitance : il convient d’agir et de 
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s’adresser à autrui le plus naturellement possible, comme si l’on avait affaire 
à une personne du même âge, en tenant compte de tous les aménagements 
nécessaires à la communication et aux spécificités de chacun, mais avec une 
intention éthique qui manifeste une considération pour une subjectivité 
comparable à toute autre.
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Histoire du polyhandicap 
au Québec : le développement 
des services pour les enfants 
ayant un polyhandicap  
au Québec, 1940‑1980

Susanne Commend 
Laboratoire TEMOS (Temps, Mondes, Sociétés) UMR 9016,  

Université d’Angers, Angers

Les enfants ayant un polyhandicap ont longtemps été absents des récits 
historiques, du moins « invisibilisés » en raison des représentations sociales 
marquées par l’incompréhension, la peur ou encore le rejet. Au Québec 
comme ailleurs en Occident au début des années 1940, la naissance d’un 
enfant ayant une malformation congénitale, surtout si elle était accompagnée 
d’une déficience intellectuelle, pesait lourdement sur les familles puisqu’on 
y voyait la preuve d’une punition divine à l’égard de péchés commis par les 
parents. Dans la société québécoise de l’après-guerre, encore marquée par la 
domination de la religion catholique, les médecins accoucheurs incitaient 
les familles à placer ce nouveau-né dans une institution administrée par des 
communautés religieuses. Il était fréquent que les praticiens partagent les 
préjugés véhiculés par l’ensemble de la société à l’égard du handicap, et en 
particulier du handicap mental.

S’ils survivaient, ces enfants étaient souvent cachés dans des asiles et des 
institutions ou loin de la maison familiale. Leur participation à la vie de leur 
communauté a donc longtemps été marginale. Par conséquent, les documents 
d’archives permettant de retrouver le passé de ces enfants sont difficiles à 
trouver, et se limitent souvent à des archives institutionnelles qui sont avares 
d’informations sur des thèmes plus sensibles, comme la vie familiale ou les 
trajectoires individuelles.
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Historicité des désignations :  
dire et définir le polyhandicap au Québec

Au Québec, les personnes polyhandicapées sont désignées par diverses appel-
lations, et le terme polyhandicap est rarement utilisé. Comme le soulignent 
Thania Corbeil et Francine Julien-Gauthier, dans cette province canadienne, 
l’information disponible au sujet de l’aide et des services offerts aux personnes 
polyhandicapées et à leur famille n’est pas facile à repérer, notamment parce 
que les personnes polyhandicapées sont désignées par différentes appellations 
telles que « personnes ayant des incapacités sévères et multiples » (Julien-
Gauthier et Corbeil, 2021, p. 1178). Dans les services scolaires, ces enfants 
font partie de la catégorie des élèves ayant une déficience intellectuelle 
profonde et le mot polyhandicap n’apparaît pas.

Selon ces chercheuses, la personne polyhandicapée se définit comme celle 
« ayant un handicap grave à expression multiple associant déficience motrice 
et déficience intellectuelle sévère et entraînant une restriction extrême de son 
autonomie et de ses possibilités de perception, d’expression et de relations » 
(Julien-Gauthier et Corbeil, 2021, p.  1179). Le Centre Philou, organisme 
montréalais offrant des services aux enfants polyhandicapés et leur famille, 
propose une définition analogue : « l’enfant polyhandicapé présente une défi-
cience motrice grave combinée à une déficience intellectuelle de sévère à pro-
fonde entraînant une restriction extrême de l’autonomie »99. Plus largement, 
l’Office des personnes handicapées du Québec définit la personne handica-
pée comme « toute personne ayant une déficience entraînant une incapacité 
significative et persistante et qui est sujette à rencontrer des obstacles dans 
l’accomplissement d’activités courantes » (Office des personnes handicapées 
du Québec, 2017, p. 7). Au niveau fédéral enfin, la Loi canadienne sur l’ac-
cessibilité définit le handicap comme  : « Déficience notamment physique, 
intellectuelle, cognitive, mentale ou sensorielle, trouble d’apprentissage ou 
de la communication ou limitation fonctionnelle, de nature permanente, 
temporaire ou épisodique, manifeste ou non et dont l’interaction avec un 
obstacle nuit à la participation pleine et égale d’une personne dans la société » 
(Loi canadienne sur l’accessibilité L.C., ch. 10, 2019)100.

Dans l’après-guerre, l’incapacité motrice chez les enfants est principa-
lement due à la poliomyélite et à la paralysie cérébrale. À l’époque, les 
enfants atteints d’une de ces conditions entraînant des difficultés motrices 
ou neuro-musculaires sont globalement désignés par le terme « infirmes » 

99.  Centre Philou, Rapport annuel 2017.
100.  Loi canadienne sur l’accessibilité L.C. 2019, ch. 10. https://laws-lois.justice.gc.ca/fra/lois/a-0.6/
page-1.html [consulté le 17/02/2023].
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fondés sur la psychologie, vont peu à peu renverser la tendance des familles 
à confier leur nouveau-né déficient à une institution. Les parents obtiennent 
de nouveaux droits, mais en contrepartie, ils se voient conférer des responsa-
bilités accrues : d’abord, celle de garder leur enfant handicapé à la maison ; 
ensuite, celle de favoriser son développement dès le plus jeune âge en lui 
donnant divers soins, tout comme une éducation lui permettant d’augmenter 
son autonomie. L’essor du « modèle de la psychologie », qui insiste notam-
ment sur l’importance du lien affectif avec la mère et le respect du rythme de 
l’enfant, entraîne une multiplication des attentes à l’égard du rôle maternel 
(Hamelin Brabant, 2006 ; Turmel, 1997). Idéalisée, cette perception de plus 
en plus complexe de la maternité accroît la pression sur les mères. Ainsi, 
celles qui ne correspondent pas à la vision idyllique de la « bonne maman 
souriante et attentionnée » qui, de surcroît, élève un enfant handicapé feront 
davantage l’objet de critiques (Baillargeon, 2004).

Souvent blâmées pour le handicap du bébé, les mères sont particulièrement 
sujettes à la désapprobation puisque la culpabilité qu’elles éprouvent peut les 
conduire à rejeter le nouveau-né ou à l’autre bout du spectre, à surprotéger 
l’enfant. Cette surprotection parentale est vivement décriée par les péda
gogues qui dénoncent les effets néfastes sur l’enfant : manque d’autonomie et 
de confiance, agressivité allant parfois jusqu’à un comportement délinquant. 
Par ailleurs, la tendance des mères à « couver » leurs enfants est plus marquée 
pour les filles que les garçons, celles-ci étant perçues doublement vulnérables 
et inaptes au mariage.

Le développement des soins pour les paralysés cérébraux 
au Québec

La paralysie cérébrale, ou déficit moteur cérébral (DMC), devient la pre-
mière cause de déficience physique chez les nourrissons au tournant des 
années  1960 au Québec, tout comme dans la plupart des pays industria-
lisés. Trouble affectant le tonus musculaire, la coordination et les mouve-
ments, la paralysie cérébrale résulte de lésions irréversibles du cerveau qui 
peuvent survenir avant la naissance, durant l’accouchement ou pendant les 
deux premières années de vie de l’enfant. Ces lésions se produisent parfois 
en raison d’une infection chez la mère pendant la grossesse (rubéole), ou 
des suites d’une grossesse multiple (jumeaux) ou prématurée. La paralysie 
cérébrale peut entraîner des troubles moteurs (posture, coordination des 
mouvements), ainsi que des troubles sensoriels et du langage, à des degrés 
variables d’une personne à l’autre. Historiquement, la paralysie cérébrale 
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était faussement associée à une malformation congénitale et héréditaire qui 
faisait peser le poids d’une « faute » génétique ou morale sur les parents. 
Les  parturientes ne se résignaient pas toutes à porter le blâme de cette 
naissance anormale. Plusieurs mères étaient au contraire convaincues que 
la pathologie de leur nourrisson avait été causée par une erreur médicale 
du praticien au moment de l’accouchement, comme n’avoir pas réagi assez 
promptement pour lui éviter de manquer d’oxygène, par exemple. Des 
femmes dont nous avons recueilli les témoignages soupçonnaient même 
leur médecin d’être en état d’ivresse. Par ailleurs, les médecins accoucheurs 
n’étaient pas formés pour diagnostiquer cette pathologie. Encore au début 
des années 1950, croyant à tort que la paralysie cérébrale entraîne de facto une 
déficience intellectuelle, les médecins déclarent généralement aux parents 
qu’aucun traitement n’est susceptible d’améliorer l’état de leur bébé et qu’il 
est donc préférable de le placer dans une institution pour « arriérés men-
taux ». Accablés par ce diagnostic sans espoir d’amélioration, des familles se 
sont séparées de l’enfant, d’autres le gardaient par devoir mais demeuraient 
démunies et sans ressources pour les aider dans leur tâche. Les incapacités 
associées à la paralysie cérébrale (comme une déficience visuelle, auditive 
ou intellectuelle, notamment) sont en réalité très variables d’un enfant à 
l’autre, mais elles s’avèrent alors fort mal connues. Tandis que les jeunes 
atteints de poliomyélite parviennent à récupérer un usage partiel de leurs 
membres, les paralysés cérébraux ayant des atteintes multiples ont pour leur 
part longtemps été perçus comme des « incurables », les « plus infortunés 
des infirmes » (Hanes, 1995, p. 33). Le développement de la réadaptation 
et les tentatives des groupes de parents vont peu à peu modifier cette vision 
très péjorative.

Au tournant des années 1950, des cliniques consacrées aux traitements de 
la paralysie cérébrale sont inaugurées dans les hôpitaux montréalais pour 
enfants, d’abord au Children’s Memorial Hospital (CMH) puis à Sainte-
Justine. Cet essor des services spécialisés s’effectue dans le milieu hospitalier 
avec la collaboration et les efforts conjugués du personnel médical et de 
l’Association de la paralysie cérébrale du Québec (APCQ). Créé en 1949, 
ce regroupement de parents anglophones tente, par sa contribution finan-
cière, d’inciter le personnel à acquérir une expertise dans ce domaine encore 
largement inexploré.

Pionnier en neurologie pédiatrique au Québec, le docteur  Preston Robb 
ouvre la première clinique de paralysie cérébrale dans la province en 1947, 
au CMH102. Jusqu’alors, les quelques traitements de réadaptation que ces 

102.  Andermann F. James Preston Robb, MD (1914‑2004). Neurology 2005 ; 8 : 1334‑5.
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jeunes recevaient étaient surtout offerts dans une école spécialisée, la School 
for Crippled Children ; il leur fallait donc attendre d’avoir atteint l’âge scolaire 
pour amorcer leur réadaptation. Convaincu de l’importance de prodiguer des 
soins précoces, le docteur  Robb instaure une clinique de stimulation pour 
les enfants d’âge préscolaire sous la supervision commune des départements 
d’orthopédie, de neurologie et du service social de l’hôpital. Les tout-petits 
atteints de déficit moteur cérébral y reçoivent des traitements de physio
thérapie et d’orthophonie. Dès le début des années  1950, la clinique de 
paralysie cérébrale se développe davantage et se distingue par la vaste 
équipe multidisciplinaire formée à la fois de neurologues, d’orthopédistes, 
de physiothérapeutes, d’orthophonistes, d’ergothérapeutes, de psychologues, 
de travailleurs sociaux et d’éducateurs spécialisés (Commend, 2018, p. 156). 
Une collaboration s’établit entre cette équipe et les parents  : le docteur 
Robb et l’orthopédiste Murray McIntyre siègent d’ailleurs au comité médi-
cal de l’APCQ, tout comme les docteurs Albert Royer et Calixte Favreau, 
de l’hôpital Sainte-Justine (Commend, 2018, p. 157).

Les écoliers atteints de paralysie cérébrale 
entre scolarisation et traitements psychomédicaux

Dans les années 1920, l’État québécois légifère afin de permettre aux com-
missions scolaires d’organiser des services adaptés pour les enfants handica-
pés. La Loi concernant l’établissement de classes spéciales pour l’instruction 
de certains enfants, adoptée en 1929, autorise les commissaires d’écoles, sans 
pour autant les y obliger, à ouvrir des classes spéciales pour les enfants jugés 
« arriérés ou qui sont incapables de profiter de l’enseignement donné dans les 
classes qui correspondent à leur âge » ou encore qui « à raison de faiblesse 
physique ou pour autres causes exigent une attention spéciale »103. Cette loi 
coïncide avec l’ouverture, la même année, des premières classes spéciales pour 
les enfants ayant un retard intellectuel dans la métropole. En 1932, la première 
école pour les élèves ayant un handicap moteur, l’école Victor Doré, ouvre ses 
portes à Montréal. Afin d’assurer une prise en charge globale de l’enfant, cette 
école est à la fois un lieu d’instruction et de soins. Des traitements de réadapta-
tion sont assurés par une équipe multidisciplinaire (orthophoniste, physiothé-
rapeute, ergothérapeute, travailleur social) sous la direction d’un orthopédiste.

103.  Loi concernant l’établissement de classes spéciales pour l’instruction de certains enfants 
(adoptée en 1929), ch. 45. https://www.bibliotheque.assnat.qc.ca/  : cité par Renée Joyal, 
Les�enfants, la société et l’État au Québec, 1608‑1989� : Jalons. Montréal, Éditions Hurtubise 
HMH, Cahiers du Québec, 1999, p. 148. Joyal précise qu’en 1959, quatre commissions scolaires 
seulement offrent ce service.
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L’expertise médico-psychiatrique joue un rôle marquant dans la sélection 
des élèves dès les années 1920, puisque l’entrée à l’école est à la fois déter-
minée par le diagnostic d’un médecin et une évaluation psychométrique. 
Cette entrée de la médecine dans l’école se manifeste partout en Occident 
et s’intensifie avec la généralisation des inspections médicales. Les tests de 
mesure de l’intelligence développés par Binet et Simon sont utilisés afin de 
dépister et classer les élèves selon leur quotient intellectuel et des barèmes 
précis permettent de tracer la frontière entre la « normalité » et l’anormalité 
(Binet et Simon, 1907). En plus d’établir une opposition entre les normaux 
et les anormaux, ces tests déterminent la frontière entre les éducables, qui 
relèveront de l’école régulière (ou de la classe spéciale selon leur niveau), et 
les inéducables, relégués à l’hospice ou l’asile, traçant ainsi un clivage entre le 
champ pédagogique et le médico-psychiatrique104.

Chargée de former les citoyens en devenir, l’école devient le lieu où s’effec-
tuent le tri et le classement des enfants dans un objectif d’efficacité péda
gogique et, à terme, d’efficience budgétaire. En écartant les sujets incapables 
de s’instruire par les méthodes pédagogiques ordinaires, les classes spéciales 
visent à permettre des économies en écartant les élèves occupant « inutile-
ment » les bancs d’école. Cette sélection précoce et ce classement des élèves 
permettent l’homogénéisation des classes, un principe pédagogique défendu 
dans les écoles européennes tout comme au Québec, et qui légitimise la ségré-
gation des enfants en difficulté. Ces classes plus homogènes doivent permettre 
d’accroître le rendement scolaire des élèves, garantissant ainsi une renta
bilité économique à l’État, un principe qui justifie l’organisation d’écoles et 
de classes spéciales soutenues par le financement public (Commend, 2018, 
p. 208).

Avant 1950, les futurs élèves, bien qu’ils aient souvent accumulé un retard 
académique, se doivent d’avoir un quotient intellectuel dans la moyenne, des 
enfants jugés trop arriérés sont exclus de l’école régulière pour être envoyés 
dans des écoles spéciales et parfois en bout de ligne à l’asile (Saint-Jean-de-
Dieu, au Mont-Providence ou à l’hôpital Sainte-Anne de Baie-Saint-Paul).

Le début des années 1960 marque une période charnière au cours de laquelle la 
proportion d’enfants atteints de séquelles de la poliomyélite décroît, tandis que 
le nombre de cas de paralysie cérébrale augmente dans les écoles spécialisées 
du Québec, dont la plus importante est l’école Victor-Doré à Montréal. Ainsi, 
au cours de l’année scolaire 1964‑65, 42 % des écoliers de cet établissement sont 

104.  Selon la terminologie de Binet et Simon, une distinction s’effectue entre les « arriérés 
d’école » et les « arriérés d’asile ».
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atteints de paralysie cérébrale (soit 175 enfants sur 420 inscrits)105. L’amélioration 
de l’accès à l’éducation et le changement des mentalités favorisent progressive-
ment l’admission des jeunes ayant un léger handicap dans les écoles régulières. En 
parallèle, les développements de techniques pédagogiques et des soins médicaux 
pour les paralysés cérébraux, conjugués aux pressions des groupes de parents, leur 
permettent d’être davantage scolarisés. Outre cet accroissement des cas de para-
lysie cérébrale, la clientèle de l’école spécialisée se complexifie, les élèves présen-
tant alors 63 pathologies différentes, en plus d’être « de plus en plus gravement 
handicapés », ce qui reflète l’accroissement du polyhandicap dans la province106. 
Le directeur de l’école Victor-Doré insiste alors sur les caractéristiques de cette 
population scolaire très hétérogène aux possibilités d’apprentissage très diffé-
rentes, ajoutant  : « certains ne sont chez nous qu’en convalescence, d’autres 
devront s’y retrouver pour toute leur scolarité. Quelques enfants meurent tous 
les ans, d’autres atteints de dégénérescence physique mourront d’ici quelques 
années »107. En 1981, l’école Victor-Doré accueille 124 enfants (86 garçons et 
48 filles), âgés entre 5 et 13 ans, provenant de tout l’Ouest du Québec, pour la 
plupart atteints de déficiences multiples. Près de 40 % de ces élèves ont un déficit 
moteur cérébral qualifié de « sévère », ce qui signifie qu’ils ne marchent pas et 
sont totalement dépendants pour les activités de la vie quotidienne108.

En plus de cette complexification, loin de diminuer, la clientèle des jeunes 
handicapés ne cesse alors d’augmenter, même à l’école spécialisée, sous l’effet de 
la réforme de l’éducation au début de la décennie 1960 qui entraîne une démo
cratisation de l’instruction et un prolongement de la scolarité. À travers le Bureau 
de l’enfance exceptionnelle créé en 1963, l’État administre et supervise doréna-
vant la scolarisation des enfants en difficulté, développe de nouveaux services 
éducatifs, ce qui favorise l’accès à l’instruction pour cette clientèle. Outre ces 
changements dans le domaine de l’éducation, cette augmentation est aussi liée à la 
poussée démographique des enfants d’âge scolaire résultant du baby boom d’après-
guerre. Alors qu’en 1946, l’enfance en difficulté représentait à peine 0,65 % de la 
population scolaire, cette proportion atteint les 1,1 % en 1965. Douze ans plus 
tard en 1977, les élèves en adaptation scolaire représentent 8,6 % de l’effectif 
régulier, une hausse importante de la clientèle (Duval et coll., 1997, p. 315).

105.  ACSDM (Archives de la Commission scolaire de Montréal), SÉ-ÉH (Service des études, 
bureau des enfants handicapés de la CÉCM), Gérard Barbeau, directeur du service des études et 
Jean-Jacques Paquet, coordonnateur du Bureau de l’orthopédagogie de la CÉCM (Commission 
des écoles catholiques de Montréal)  : « Étude de certains secteurs de l’école Victor-Doré », 
26 octobre 1965. Sur les 420 élèves inscrits, l’étude recense 65 cas de poliomyélite et 175 cas 
de paralysie cérébrale.
106.  ACSDM, SÉ-ÉH, Rapport du comité d’étude du problème médical de l’école Victor-Doré, 
12 août 1965.
107.  Ibid.
108.  Sur les 124 élèves, 79 ont un déficit moteur cérébral, dont 48 qualifié de « sévère ». ACSDM, 
Clément Taillon, « Préparation du devis pédagogique de l’école Victor-Doré », mars 1981.
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Au tournant des années 1980, le gouvernement québécois adopte sa première 
politique de l’adaptation scolaire, qui reconnaît l’importance de rendre 
l’école publique plus accessible aux élèves les plus lourdement handicapés. 
Les services éducatifs pour les enfants ayant une déficience intellectuelle 
profonde, tout comme les jeunes polyhandicapés, se développent vers un 
modèle plus inclusif.

Une association de parents pour éduquer  
et écouter les familles

En 1949, des parents d’enfants handicapés se regroupent afin de lutter contre 
la « longue et déplorable indifférence » de la société à l’égard de la paralysie 
cérébrale. Cette affection est alors peu connue, mal diagnostiquée ou encore 
confondue avec la déficience intellectuelle, et les jeunes paralysés cérébraux 
sont perçus comme les cas les plus « désespérés » parmi l’ensemble des enfants 
handicapés. Les parents veulent donc sensibiliser la société à leur situation et 
inciter les pouvoirs publics à financer la recherche dans ce domaine, comme 
le fait remarquer la journaliste Renaude Lapointe : « Il a fallu le cri pathétique 
de leurs parents, groupés en association, pour éveiller la conscience nationale 
à cette réalité109. »

L’Association de la paralysie cérébrale du Québec (APCQ) vise à « assu-
rer aux victimes de la paralysie cérébrale d’être acceptées comme des êtres 
humains ayant droit au respect et à l’admiration de tous » et à appuyer leurs 
parents dans leur lourde tâche (cité dans Commend, 2018, p.  240). À ses 
débuts, cette association de parents, qui mobilise essentiellement les élites 
anglophones de la métropole, finance la recherche médicale sur la para
lysie cérébrale ainsi que le perfectionnement de professionnels de la santé. 
Bénéficiant de solides appuis financiers issus des milieux d’affaires, elle se dote 
d’un groupe de conseillers médicaux qui comprend les meilleurs spécialistes 
des hôpitaux montréalais.

Prenant appui sur les innovations apportées par la réadaptation chez les 
anciens combattants, les parents d’enfants institutionnalisés ont commencé 
à lutter pour l’amélioration des conditions de vie dans les établissements asi-
laires, de même que pour la création d’écoles et de services éducatifs pour leurs 
enfants. Mère d’un enfant ayant une déficience intellectuelle, Hanna Wollock 
entreprend les premières démarches pour regrouper d’autres parents et fonde 

109.  Renaude Lapointe, « Clinique de paralysie cérébrale de Ste-Justine », La Presse, 
24 octobre 1959.
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l’Association de secours aux enfants arriérés en 1951. Cette association vise 
à élaborer et développer des moyens et programmes destinés à promouvoir le 
traitement, la formation, l’éducation, la réadaptation et l’orientation voca-
tionnelle des personnes arriérées mentalement (Association du Québec pour 
l’intégration sociale, 2011, p. 27)110.

En 1952, l’Association de la paralysie cérébrale du Québec (APCQ) fournit 
à l’hôpital Sainte-Justine les fonds nécessaires à l’ouverture d’une clinique 
spécialisée et à la formation du personnel intervenant auprès d’enfants 
atteints de déficit moteur cérébral (Baillargeon, 2007, p.  110). Afin de 
combler la pénurie chronique de personnel diplômé et spécialisé dans le 
domaine de la paralysie cérébrale, l’APCQ offre régulièrement des bourses 
de perfectionnement : Germaine Huot, qui dirige le département d’ortho-
phonie, obtient une bourse d’études en orthophonie dans une université 
américaine. En 1961, cinq physiothérapeutes et deux médecins bénéficient 
de telles bourses de stage, comme l’indique le rapport de Lorna Sparrow, 
directrice de l’APCQ (Command, 2018, p. 157). À la fin des années 1960, 
plus de 500  enfants sont accueillis annuellement à la clinique de para-
lysie cérébrale de Sainte-Justine. Une maternelle basée sur la méthode 
Montessori est aussi ouverte à la même époque afin de permettre aux bam-
bins ayant un déficit moteur cérébral (DMC) de socialiser et d’accroître 
leur réceptivité aux traitements de stimulation dès le plus jeune âge. Enfin, 
les parents sont étroitement associés aux soins, et des rencontres avec les 
membres de l’équipe multidisciplinaire sont régulièrement organisées à cet 
effet (Roy, 2007, p. 341).

L’APCQ instaure un programme d’éducation du public et un service de ren-
seignements. Elle organise aussi des séances d’informations sur la paralysie 
cérébrale destinées au grand public afin de démystifier cette pathologie. 
L’association finance en outre la publication ou la traduction en français de 
divers documents informatifs. Au cours des premières années qui suivent 
la fondation de l’organisme, des articles paraissent dans divers quotidiens. 
Ceux-ci expliquent aux citoyens que les jeunes enfants atteints sont « men-
talement normaux », même si leur corps est « dans un étau », souligne en 
1950 le président et fondateur de l’APCQ, William Macklaier, au journal 
La Presse (Commend, 2018, p. 240). Ces campagnes médiatiques de sensi-
bilisation insistent sur le potentiel intellectuel de ces enfants, en dépit de 
leurs difficultés de coordination et leurs problèmes d’élocution. Le docteur 
Pierre Labelle, chirurgien orthopédiste à l’hôpital Sainte-Justine, déclare 

110.  Association du Québec pour l’intégration sociale (aujourd’hui la Société québécoise de la 
déficience intellectuelle). 60 ans au cœur de nos vies. Montréal : Association du Québec pour 
l’intégration sociale, 2011 : 87 p.
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par exemple dans une entrevue à La Presse en 1953  : « [S]i l’intelligence 
est intacte dans un corps infirme, tout n’est pas perdu111. » Cette stratégie 
de communication met l’accent sur le fait que les paralysés cérébraux sont 
éducables, sans doute pour les distinguer des déficients mentaux auxquels ils 
sont associés, l’« arriération mentale » étant encore à cette époque très sti
gmatisante. Certains articles prétendent même qu’une proportion notoire de 
ces enfants ont une intelligence dépassant la moyenne, en plus d’avoir une 
personnalité très déterminée112. Outre ce discours normalisant, les médias 
véhiculent largement une idéologie de la guérison, insistant sur les effets 
prodigieux des traitements de réadaptation et des avancées médicales sur 
l’état de ces enfants.

Le président de l’APCQ exprime une croyance triomphaliste aux progrès 
médicaux, qui produisent chaque jour de véritables miracles. Cette rhéto-
rique de la guérison présente le handicap comme une condition qui, à l’aide 
d’un travail acharné et de traitements assidus, peut être surmontée. On réalise 
également des prouesses grâce aux techniques offertes par la physiothérapie 
ou l’orthopédie. Ainsi, un article paru en 1950 explique que l’Association de 
paralysie cérébrale du Québec « confie aux recettes souvent miraculeuses de 
la physiothérapie les membres impuissants ou atrophiés de nombreux enfants 
de tous les âges et de tous les quartiers113 » (nous soulignons). Outre les trai-
tements ou la chirurgie, l’utilisation de prothèses pour suppléer des membres 
paralysés ou atrophiés constitue souvent une véritable panacée dans le dis-
cours. Reprenant le champ sémantique du « miracle », des articles tempèrent 
toutefois les attentes liées aux avancées médicales et mettent les parents 
en garde. Ils les invitent à demeurer réalistes et à « ne pas s’attendre à des 
miracles, mais plutôt [à] exercer leur patience en face du progrès très lent réa-
lisé par leur enfant », comme le conseille la journaliste Renaude Lapointe114. 
Le docteur Labelle utilise lui aussi cette formule : « Il ne faut pas s’attendre à 
un miracle dans le cerveau de l’enfant, mais plutôt dans le cœur de ceux qui 
l’entourent115 », ajoute-t-il.

Au début des années 1960, l’APCQ compte des divisions dans presque toutes 
les régions du Québec et réunit plus de 1 000  membres. Les médias régio-
naux font régulièrement paraître des invitations aux parents pour les inci-
ter à participer à des rencontres d’éducation du public où l’on présente des 

111.  « La paralysie du cerveau, son miracle », La Presse, 16 novembre 1953.
112.  « Paralysie cérébrale chez les enfants », Progrès du Saguenay, 2 octobre 1952.
113.  ASSEIQ (Archives de la Société de secours aux enfants infirmes du Québec), « La réha
bilitation du petit paralysé », La Presse, 23 février 1950.
114.  Renaude Lapointe, « Clinique de paralysie cérébrale de Ste-Justine », La Presse, 
24 octobre 1959.
115.  « La paralysie du cerveau, son miracle », La Presse, 16 novembre 1953.
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conférences et des films. Des activités favorisant les échanges entre les parents 
et des groupes d’entraide sont aussi organisées.

Au tournant des années 1960, plusieurs facteurs concourent à changer le rôle 
des familles et à accroître leurs responsabilités à l’égard de leur enfant handicapé, 
notamment par le maintien de ce dernier à la maison. Les recherches psycho-
sociales, qui s’intensifient dans les années 1940, démontrent les effets néfastes 
de la privation de l’affection maternelle et d’un séjour prolongé en institution 
sur le développement affectif et intellectuel des jeunes enfants (Malouin, 1996, 
p. 403‑4). Les attaques répétées contre le placement en institution entraînent 
la fermeture graduelle des crèches et des orphelinats dans les années 1960, alors 
que le placement en famille d’accueil est désormais privilégié. En parallèle, à la 
fin des années 1970, le mouvement de défense des droits des personnes handi-
capées, qui s’appuie sur le principe de la normalisation, accentue la tendance au 
maintien des jeunes déficients dans leur milieu familial.

Des soins et des services près de la communauté : 
intégration et participation sociale, 1960-1980

Entre le début des années  1960 et le milieu des années  1970, un nouveau 
paradigme émerge en Occident : l’intégration sociale pour tous. La déficience 
intellectuelle « devient un état évolutif, caractérisé par l’insuffisance mentale, 
mais aussi, et c’est nouveau, par des limitations de l’adaptation sociale impu-
tables au moins pour une part à la société, dont les exigences sont analysées 
désormais comme productrices de handicap », explique Lucia Ferretti (Ferretti, 
2011, p. 332). D’un être appréhendé à partir de ses manques, au point parfois de 
presque se faire dénier le statut d’être humain, le déficient intellectuel devient 
une personne dont on apprend à voir aussi les capacités et à qui on reconnaît 
de plus en plus de droits. Les documents d’archives reflètent ces changements 
de perception, puisqu’ils mettent davantage l’accent sur la personne et son 
potentiel en vue d’acquérir l’autonomie dans la dignité. Cette évolution se 
traduit par l’adoption de textes officiels notamment la Déclaration des droits 
de l’enfant inadapté promulguée par le Bureau international catholique de 
l’enfance en 1963, puis la Déclaration des droits du déficient mental sanction-
née par l’Assemblée générale des Nations unies en 1971.

Dans les années 1970, sous l’influence des principes de la normalisation et de 
l’intégration, les associations de parents et de personnes handicapées reven-
diquent leurs droits et se mobilisent au Québec et sur la scène internatio-
nale, ce qui entraîne des changements législatifs. À cet égard, l’Assemblée 
nationale du Québec adopte, en 1978, la Loi assurant l’exercice des droits 
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des personnes handicapées. Cette dernière modifie la charte québécoise des 
droits et libertés de la personne de 1975 en ajoutant le handicap comme motif 
éventuel de discrimination. La loi a également pour effet de créer l’Office des 
personnes handicapées du Québec (OPHQ). Cette mobilisation trouve un 
écho sur la scène internationale : l’Organisation des Nations Unies décrète 
1981 « Année internationale des personnes handicapées », ce qui permet de 
renforcer le mouvement de prise de parole amorcé précédemment (Office des 
personnes handicapées du Québec, 1981).

Les réflexions des divers acteurs tant associatifs que politiques conduisent, 
quelques années plus tard, à la publication d’une « politique d’ensemble » 
intitulée À part… égale. L’intégration sociale des personnes handicapées : un défi 
pour tous116. Le document, qui bénéficie d’un consensus entre les acteurs gou-
vernementaux et les représentants de la société civile, fournit un énoncé 
extrêmement détaillé des principes et des valeurs devant guider les inter-
ventions québécoises en matière d’intégration sociale (Bourgault, 2016, 
p.  120‑3). Parmi les orientations formulées, cette politique vise l’adoption 
d’une nouvelle approche théorique pour conceptualiser la personne handi-
capée. Développé par l’un des rédacteurs du document, le chercheur Patrick 
Fougeyrollas, le modèle du « Processus de production du handicap » le définit 
non pas comme une caractéristique intrinsèque à un individu, mais plutôt 
comme le résultat d’une relation entre les facteurs personnels et environne-
mentaux (Fougeyrollas, 1986 et 2010). Ce nouveau cadre théorique rompt 
avec une vision biomédicale du handicap pour proposer une conception axée 
sur les barrières socioéconomiques et culturelles comme entraves à la parti
cipation sociale et à l’intégration des individus.

Conclusion

En dépit des avancées importantes sur le plan politique et législatif, les 
logiques d’exclusion à l’égard des enfants lourdement handicapés perdurent 
encore de nos jours. Le désengagement de l’État néolibéral, le néo-eugénisme 
sous la forme du dépistage systématique des anomalies intra-utérines, la pres-
sion de la performance et l’intolérance à la différence dans les écoles freinent 
la participation des jeunes ayant un polyhandicap à la société québécoise. 
Les représentations péjoratives coexistent avec des images plus positives, tel 
le futur citoyen réadapté. Le discours empreint de capacitisme qui met l’accent 
sur la vulnérabilité, le sentimentalisme ou l’idéologie de la guérison perpétue 

116.  Office des personnes handicapées du Québec (OPHQ). À part… égale. L’intégration sociale 
des personnes handicapées : un défi pour tous. Québec, OPHQ, 1984 : 447 p.
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en effet une fausse image des enfants handicapés, refusant de les reconnaître 
pleinement et tout simplement comme de véritables sujets de droits.
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L’AGEIMC prend contact avec un éminent médecin, Frédéric Bamatter, 
professeur de la clinique pédiatrique à l’Université de Genève, spécialisé 
dans les malformations congénitales des nourrissons. Il va initier en 1961 
la création du premier Centre de physiothérapie pour infirmité motrice 
cérébrale à Genève, qui ne cessera de se développer par la suite. Frédéric 
Bamatter et son équipe de soignants vont aussi soutenir les premières initia-
tives de l’AGEIMC dans la mise sur pied d’activités récréatives (camps de 
vacances, cours de natation, fêtes diverses). Ces loisirs permettent de rompre 
le quotidien des familles et des enfants, et de stimuler le développement de 
ces derniers tout en favorisant davantage leur intégration – ou du moins leur 
visibilité – dans la société.

L’AGEIMC bénéficie aussi de ressources matérielles et financières, grâce 
à : (i) l’assurance invalidité nationale dès son entrée en vigueur en 1960 ; 
(ii) la Fondation suisse en faveur des enfants infirmes moteurs cérébraux 
(future Fondation Cerebral) qui est créée en 1961 afin de centraliser la 
récolte de dons et fournir un appui matériel aux familles ; (iii) l’Association 
privée Pro Infirmis qui centralise l’information sur le handicap en Suisse ; 
(iv) ainsi qu’à des dons de diverses provenances. Sans omettre l’investis-
sement de nombreux bénévoles, puisque les compétences des membres de 
l’AGEIMC ne seront « professionnalisées » qu’à la fin des années  1970, 
avec un premier poste de secrétaire financé par l’Office fédéral des assu-
rances sociales (OFAS) – équivalent suisse de l’Inserm en France. De plus, 
Genève voit en 1965 la création de l’Union des Associations d’invalides et 
handicapés du canton, qui fédère les divers groupes genevois dans le but de 
mettre en commun les énergies et obtenir plus de visibilité et de résultats 
dans leurs actions.

Il faut rappeler que cette activité intense dans le domaine du handicap s’ob-
serve un peu partout dans les pays occidentaux. Des personnalités influentes, 
directement concernées par le handicap, se mobilisent. Aux États-Unis par 
exemple, le Président Kennedy, dont une des sœurs a une déficience mentale, 
a nommé en 1961 la première Commission d’experts à la Maison Blanche 
chargée d’étudier la question de la prise en charge des personnes avec défi-
cience mentale. La période vit aussi les effets de la crise politique et culturelle 
de « Mai 68 », qui favorise une société plus permissive et plus tolérante aux 
différences, marquée par un essor manifeste de l’activité associative (estu-
diantine, féministe, écologique, pacifiste,  etc.). Dans ce contexte, la Ligue 
internationale des associations de parents d’enfants mentalement handicapés 
adopte en 1968 la Déclaration des droits des déficients mentaux, suivie 3 ans 
plus tard par une Déclaration similaire promulguée par l’Assemblée générale 
des Nations unies.
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Un premier projet d’institution pour enfants infirmes 
moteurs cérébraux à Genève (années 1970)

Un autre défi de l’AGEIMC est l’obtention d’une structure d’accueil et éduca-
tive destinée aux enfants infirmes moteurs cérébraux et permettant d’assurer 
un suivi adéquat par des professionnels pour lesquels n’existe alors aucune 
formation dans le domaine de l’infirmité motrice cérébrale à Genève. Au pré-
alable, il s’agit de cerner les besoins.

Pour ce faire, divers appuis vont être trouvés, grâce à l’engagement d’un club 
très privé de Genève, le Club du Lundi, formé d’anciens officiers à la retraite. 
Le président de ce club, un ancien directeur d’entreprise, prend l’initiative 
de former un groupe de travail pour étudier la question du vide institutionnel 
pour les enfants infirmes moteurs cérébraux. Les membres de ce groupe pro-
viennent de milieux sociaux ou professionnels influents qui, disposant d’un 
certain « capital social » (décrit par le sociologue Bourdieu), font bénéficier le 
projet de leurs réseaux. Il s’agit notamment du professeur Frédéric Bamatter, 
d’une assistante sociale de Pro Infirmis, d’un journaliste, d’un avocat, de repré-
sentants de l’AGEIMC. Ce groupe va mandater une enquête pour connaître 
les besoins des familles sur le canton de Genève. À noter que les enquêtes sur 
les types de déficiences au niveau national constituent, encore de nos jours, le 
maillon faible de l’évaluation des besoins par le gouvernement suisse.

Suite à l’évaluation des besoins des familles du canton, le groupe effectue un 
important travail de lobbying auprès des diverses autorités, de la population et 
de l’assurance invalidité afin d’obtenir les accords pour créer une institution. 
Enfin, il organise des campagnes de sensibilisation auprès du public (manifes-
tations, ventes, publications de brochures, etc.) visant à mieux faire connaître 
la situation des enfants infirmes moteurs cérébraux et de leur famille et la 
nécessité d’une institution. Avec l’AGEIMC, le groupe obtient en 1971 la 
création de la Fondation Clair Bois, destinée au contrôle des fonds et des 
subventions pour la réalisation d’un foyer d’enseignement et d’éducation 
spécialisés.

Si bien qu’en 1975 s’ouvre le premier foyer de Clair Bois, sur la commune de 
Lancy, qui se destine à 40 enfants pour l’internat et l’externat. Il s’agit d’une 
institution privée reconnue d’utilité publique. À ses débuts, très peu d’enfants 
sont accueillis, et ils le sont surtout sur le mode de l’externat. Car les familles 
sont réticentes à confier à des tiers, encore peu formés dans le domaine, leur 
enfant « hyper vulnérable » du fait de la lourdeur des déficiences, et dont les 
parents connaissent la moindre spécificité. Il faudra une dizaine d’années pour 
que la confiance entre les parents et le foyer s’installe, mais aussi pour que la 
majorité des éducateurs acquièrent les compétences nécessaires.
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L’institution sera soutenue dès ses débuts par l’Association des amis de Clair 
Bois, qui poursuit le travail d’information et d’aide à la récolte des fonds. 
Par ailleurs, Clair Bois participera à des projets des autorités politiques lancés 
dans le domaine du handicap, notamment dans le cadre d’une commission 
chargée de coordonner et documenter les activités des services publics et pri-
vés en faveur des personnes avec déficience mentale.

À partir du milieu des années 1970, les valeurs se sont modifiées et de nou-
velles conceptions de la personne en situation de handicap se font jour, portées 
par de nouvelles approches intellectuelles et théoriques du handicap. Ainsi, 
les disability studies développées aux États-Unis et au Canada, soutiennent 
que le handicap n’est pas seulement localisé dans le corps ou l’esprit des indi-
vidus, mais est aussi et surtout une identité socialement et culturellement 
construite. Dès les années 1980, le « principe de normalisation », puis celui de 
« valorisation du rôle social » proposent des approches socio-éducatives plus 
participatives et valorisantes pour les personnes en situation de handicap. Au 
niveau international, l’Organisation mondiale de la santé édite la première 
Classification internationale des déficiences, incapacités et handicaps (1980), 
qui, bien que contestée dès son application, ouvrira la voie à d’autres modèles, 
tels que le Processus de production du handicap (PPH) dans les années 1990, 
ainsi que la deuxième Classification internationale du handicap en 2000. De 
plus, 1981 est désignée Année internationale de la personne handicapée par 
les Nations unies, donnant à de nombreux projets l’occasion de visibilité.

Les années 1980 voient aussi une nouvelle orientation vers les adultes avec 
déficiences sévères, du fait du vieillissement de cette population. L’espérance 
de vie des enfants avec paralysie cérébrale s’est allongée grâce aux avancées 
médicales couplées à l’évolution des mesures socio-éducatives. Il y a donc 
besoin de plus de places pour ces personnes dans les institutions.

Nouveaux projets d’institutions pour personnes 
polyhandicapées à Genève (années 1980-1990)

Ainsi à Genève s’ouvre en 1986 le deuxième foyer de Clair Bois, dans le quar-
tier de Pinchat. Ce foyer est une expérience pilote à Genève et pour toute la 
Suisse, car il offre une prise en charge éducative d’adultes avec déficiences 
physiques très sévères, dans un contexte étudié pour ce type de population.

À cette occasion, la Fondation Clair Bois procède à une refonte de ses statuts 
pour spécifier sa nouvelle orientation qui, aux enfants infirmes moteurs céré-
braux, ajoute les adultes, en introduisant également la notion de polyhandicap 
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(encadré 1). Cette dernière désigne alors les « handicapés locomoteurs très 
touchés ayant besoin d’une scolarité spéciale et susceptibles d’acquérir une 
certaine autonomie sociale » ; ou encore « très fortement handicapés qui, 
hors de leur entretien, ne requièrent aucuns soins médicaux spéciaux ».

Encadré 1 : Buts de la Fondation Clair Bois selon les statuts de 1986, article 3

« a) la construction et l’exploitation de maisons d’accueil et d’éducation en externat ou internat d’enfants, 
d’adolescents, et de jeunes adultes infirmes moteur-cérébraux ou handicapés locomoteurs très touchés, 
ayant besoin d’une scolarité spéciale et susceptibles d’acquérir une certaine autonomie sociale ;
b) d’accueillir temporairement des enfants, adolescents ou jeunes adultes très fortement handicapés qui, 
hors de leur entretien, ne requièrent aucuns soins médicaux spéciaux. »

Cette expérience d’un nouveau foyer pour adultes polyhandicapés s’inscrit 
aussi dans un processus de reconnaissance et de valorisation, à travers le 
concept désormais répandu de l’autodétermination. Celle-ci donne la possi-
bilité aux personnes d’être véritablement actrices de leur vie et de faire des 
choix qui les concernent (exprimer des préférences, prendre des initiatives, 
participer aux décisions), sans que les incapacités soient un facteur d’exclu-
sion. On réalise aussi que ces personnes n’ont pas seulement des manques, 
mais aussi des compétences. Cela entraînera d’ailleurs quelques tensions 
avec les parents, qui ne sont pas habitués à ce que leurs enfants soient traités 
d’adulte à adulte.

Au début des années 1990, la Fondation Clair Bois ouvre un troisième foyer, 
sur la commune de Chambésy, destiné aux enfants infirmes moteurs céré-
braux de quelques mois à l’âge de 12 ans. Il s’agit là d’une demande explicite 
des autorités cantonales genevoises qui, ayant réalisé les besoins institution-
nels en la matière, préfèrent s’en remettre au savoir-faire de la Fondation 
Clair Bois au lieu d’ouvrir une nouvelle institution publique. Désormais, 
avec trois foyers, la Fondation peut accueillir les personnes polyhandicapées 
de la naissance à l’âge adulte. Avec une centaine de bénéficiaires et près de 
250 employés, la gestion de la Fondation s’est complexifiée, si bien qu’une 
Direction générale est créée en 1991.

Avec l’aide de l’AGEIMC, la Fondation Clair Bois poursuit les campagnes de 
sensibilisation en faveur des personnes polyhandicapées sur tout le canton de 
Genève. Elle devient une favorite des milieux de soutien et peut garder le cap, 
malgré la récession économique qui s’est installée dans les années 1970 et qui 
se fait particulièrement sentir dès les années 1990. En effet, dès cette période, 
des restrictions budgétaires de taille sont imposées aux institutions, ce qui 
se manifeste par une importante diminution des subventions publiques. Les 
partenariats de toutes sortes doivent être consolidés, ce en quoi la Fondation 
Clair Bois a une certaine expérience.
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Une pression supplémentaire est ajoutée par les approches modernes d’éva-
luation et de « qualité », qui visent à rationaliser et uniformiser les pratiques, 
notamment par de nouvelles procédures de soins. Il s’agit d’assurer la qualité 
des prestations, tout en faisant des économies, alors même que la demande 
est en hausse. Sur le terrain, cette situation se traduit par d’autres modali-
tés de prise en charge moins individualisées, ce qui est très difficile dans le 
domaine du polyhandicap. Un nouveau type de personnel encadrant arrive 
aussi en institution, tels que aides-soignants et assistants socio-éducatifs, dont 
la formation est moins poussée que les éducateurs et thérapeutes.

On assiste aussi à un durcissement des conditions du marché du travail dans 
le contexte de mondialisation et d’accélération des échanges, présent dans 
tous les domaines de la société. Les professionnels des institutions expriment 
une augmentation du stress et de la pénibilité au travail, à laquelle répondent 
certaines mesures institutionnelles (formation continue et sensibilisation au 
burn out). Par ailleurs, la question de l’intégration des nombreuses minorités, 
linguistiques et religieuses, ainsi que l’évolution encore difficile du statut des 
femmes, réactualisent les réflexions sur l’égalité des chances pour tous, y com-
pris pour les personnes en situation de handicap.

Ainsi, l’article sur l’Égalité de la nouvelle Constitution fédérale suisse, qui 
entre en vigueur en 2000, prévoit pour la première fois « des mesures en vue 
d’éliminer les inégalités qui frappent les personnes handicapées » (alinéa 4). 
Ces mesures sont entérinées en 2004 par la Loi suisse sur l’élimination des iné-
galités frappant les personnes handicapées (LHand). De plus, la Convention 
internationale pour les droits des personnes handicapées, adoptée en 2006 par 
les Nations unies, est ratifiée par la Suisse en 2014.

Au début du nouveau millénaire, certains droits restés longtemps tabou dans 
le domaine du handicap sont levés, notamment par le biais de formations 
des professionnels du champ. C’est le cas de sujets tels que l’intimité, la vie 
affective et la sexualité des personnes en situation de handicap, et de la pro-
blématique du deuil rencontré par les professionnels en institution lors du 
décès des résidents.

Conclusion

Du fait de la grande vulnérabilité de la population prise en charge, les évolu-
tions institutionnelles, éducatives et thérapeutiques ont lieu dans la recherche 
d’un équilibre constant entre des pratiques professionnelles renouvelées, les 
attentes des familles et certains impératifs politiques. Les difficultés n’ont pas 
manqué dans l’institutionnalisation du polyhandicap, mais la Fondation Clair 
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Bois a bénéficié de son savoir-faire et du crédit auprès de la population et des 
autorités pour maintenir le cap. Son statut d’institution privée lui a en outre 
permis de maintenir une certaine liberté d’action, tout en pouvant compter 
sur les subventions publiques et de généreux donateurs. Aussi, à l’heure 
actuelle, avec cinq foyers – deux supplémentaires pour adultes se sont ouverts 
dans les années 2000 – la Fondation Clair Bois reste la seule institution du 
canton de Genève qui prend en charge les personnes ayant les déficiences les 
plus sévères.

Toutefois, d’autres modèles de prise en charge de la population polyhandicapée 
sont désormais pensés. Les réflexions se portent notamment sur le développe-
ment de structures pluridisciplinaires partagées avec d’autres types de popula-
tions, l’externalisation des prestations, ou encore un soutien plus conséquent 
aux familles qui souhaitent une prise en charge à domicile. L’organisation 
accrue d’activités extra-scolaires figure aussi parmi les revendications les plus 
fortes des familles.
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Histoire de la prise en charge 
et des représentations du handicap 
mental en France et en Allemagne 
(1890‑1934)

Valentine Hoffbeck 
Département d’Histoire des Sciences de la Vie et de la Santé, 

Laboratoire SAGE, Université de Strasbourg, Strasbourg

Cette communication a pour objet d’aborder les travaux portant sur les han-
dicaps et les représentations du handicap selon un angle historique. Elle 
s’appuie sur plusieurs thèmes centraux de ma thèse de doctorat d’histoire 
contemporaine et histoire des sciences. Cette thèse est centrée sur l’histoire 
d’une population peu étudiée par l’historiographie française, les handicapés 
mentaux. Elle s’intitule « De l’arriéré au malade héréditaire. Histoire de la 
prise en charge et des représentations du handicap mental en France et en 
Allemagne (1890‑1934) » (Hoffbeck, 2016).

Cette communication présente de manière synthétique plusieurs thèmes 
centraux de ma thèse. Après une brève description de mon objet de 
recherche tel que je l’ai étudié dans le cadre de ma thèse, j’aborderai les 
débuts d’une prise en charge du handicap mental en France à la fin du 
xixe siècle au sein de structures asilaires ; précisons d’emblée qu’une partie 
de la population étudiée dans ma thèse correspond à ce qu’on nomme-
rait aujourd’hui le « polyhandicap », et était prise en charge dans ce qu’on 
nommerait aujourd’hui des services psychiatriques. Seront ensuite abordés 
les représentations et les présupposés idéologiques divers qui ont participé 
de la définition et du sort réservé aux « handicapés mentaux »119. Enfin, 
sera également abordée l’évolution de cette prise en charge sur la période 
1890‑1934 soit plus précisément son abandon progressif par la médecine 
aliéniste, en particulier après la Première Guerre mondiale. Dans un 
contexte budgétaire très contraint après 1918, on se détourne peu à peu de 

119.  J’entends par là l’assimilation de cette population à des êtres mineurs, définis comme des 
enfants, et progressivement comme des êtres « inférieurs » en valeur.
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cette population, et dans un contexte de montée des idées eugénistes dans 
l’entre-deux-guerres.

Présentation de l’objet de thèse

Objet de la thèse

Mon travail de thèse aborde l’histoire des enfants et adultes handicapés men-
taux en France et en Allemagne. Pour explorer ce thème, j’ai choisi 3 éta-
blissements  : Bicêtre à Paris, Dalldorf à Berlin et Saint-André de Cernay 
en Alsace. Leur point commun est d’avoir été fondé de manière quasiment 
synchrone (tous les 3 entre 1880 et 1890), et de prendre en charge des per-
sonnes atteintes de déficience mentale. L’exemple alsacien de Saint-André 
de Cernay permet de nuancer la chronologie propre à chaque pays et de sor-
tir d’une vision trop centralisatrice, c’est-à-dire élaborée à partir d’hôpitaux 
« modèles », toujours situés dans les capitales – administratives et médicales – 
que sont Paris et Berlin.

Il est nécessaire d’évoquer ici le vocabulaire concernant le handicap men-
tal vers 1900. Les patients pris en charge étaient qualifiés à l’époque des 
termes de « débiles mentaux », « imbéciles », « idiots » ou de l’appella-
tion plus générique d’« arriérés ». Ces termes ont depuis perdu leur sens 
médical pour passer dans le registre de l’insulte. Néanmoins, ils étaient des 
catégories médicales, et figuraient dans la plupart des écrits sur ce sujet. 
Je les emploierai donc ici en tant que tels, en utilisant majoritairement 
le terme générique d’« arriérés ». Par ailleurs, pour faire un lien avec le 
concept plus contemporain de « polyhandicap » –  inexistant dans mes 
sources, le terme de « handicap » datant lui-même des années 1970 –, il 
faut souligner qu’à l’époque, les patients handicapés mentaux et physiques 
étaient mélangés au sein des services. Le paramètre de séparation clé était 
en effet la question du degré de gravité associé à la pathologie, et la ques-
tion de la curabilité.

Comme je l’ai mentionné, l’histoire de ceux qu’on nommerait aujourd’hui 
les « handicapés mentaux » avait été peu abordée dans l’historiographie fran-
çaise, en dehors d’une histoire héroïque centrée sur quelques exemples de ten-
tatives éducatives. Pour l’Allemagne, c’est au contraire les épisodes sombres 
de la période nazie qui avaient été bien étudiés, à savoir la stérilisation for-
cée dès 1934, puis l’euthanasie des malades et handicapés mentaux – parmi 
d’autres catégories.
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Les sources mobilisées

Afin d’éclaircir ce paradoxe apparent, il était nécessaire pour moi d’adopter 
une perspective transnationale. Ainsi j’ai mobilisé des sources à la fois en 
langue française et allemande. J’ai examiné de manière non systématique les 
dossiers médicaux de trois asiles où étaient pris en charge des « arriérés ».

Mon corpus est constitué essentiellement de dossiers médicaux de patients 
psychiatriques. Ce type de sources était le seul corpus permettant d’envisager 
mon objet à travers des points de vue variés.

En effet, le dossier médical a deux avantages essentiels pour l’historien(ne) :
•  le premier intérêt est d’autoriser l’écriture d’une histoire des pratiques 
médicales quotidiennes, et non seulement des discours. On a accès à ce qui se 
fait, et non seulement ce qui se dit ou s’écrit ;
•  le second intérêt est que cette source rend possible la reconstitution d’une 
vision plurielle des arriérés  : la vision fournie par les aliénistes, celle par 
les rapports pédagogiques, et celle par les écrits de la famille permettant de 
reconstituer une vision dite d’« en bas » du patient.

Au préalable, deux remarques pour essayer d’expliquer la genèse du sujet 
traité ici. D’une part, la définition de la catégorie des « arriérés » abordée 
dans ma thèse (et donc des idiots/imbéciles/débiles) ne regroupe que partiel-
lement ce qu’on entend aujourd’hui par « handicapés mentaux ». D’autre 
part, aujourd’hui, le concept de handicap correspond à ce qu’on appelait, 
l’anormalité, il y a un siècle, et qui regroupait 3 dimensions différentes :
•  la dimension physique, ce qui était désigné comme l’infirmité dans mes sources, 
globalement les paralysies diverses qui correspondent au fait d’être invalide ;
•  la dimension mentale, correspondant au handicap mental, et qui était dési-
gné dans les sources françaises par 3 grandes catégories (débile, imbécile et 
idiot), représentant elles-mêmes des niveaux d’intelligence ;
•  enfin, la dimension d’anormalité dite morale, sans doute la plus « exo-
tique » aujourd’hui, par laquelle on enfermait dans des services spécialisés des 
enfants et adolescents, des individus présentant des comportements mora-
lement désapprouvés à l’époque (homosexualité, mythomanie, pyromanie, 
perversion sexuelle, etc.).

L’objet de mes travaux est donc très large, car il mélange ces 3 catégories.

Ainsi les « arriérés » sont considérés à l’époque comme des « anormaux » au 
sens large : des individus pris dans une forme « d’aliénation » (congénitale), 
parfois accompagnée d’infirmité sur le plan physique (invalides), et occasion-
nellement des anormaux sur le plan des mœurs.
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Les débuts d’une prise en charge médicale  
du handicap mental

La création d’établissements publics destinés au handicap

Au xixe  siècle naissent partout en Europe des premiers projets de prise en 
charge des personnes atteintes de handicap, auparavant laissées au soin 
de leurs familles (pour la France, voir : von Bueltzingsloewen, 1996 ; pour 
l’Allemagne, voir : Rose et coll., 2016).

La fondation de services spécifiques aux personnes présentant un retard sur 
le plan de l’intelligence concrétise une volonté de soins et d’application de 
méthodes spécifiques. On veut améliorer leur condition pour éventuellement 
les faire progresser vers plus d’autonomie en les éduquant à se mouvoir seules 
ou à maîtriser divers petits travaux.

Aux xviie et xviiie  siècles, les hôpitaux généraux, propres à l’âge classique, 
jouent à la fois un rôle d’assistance et de répression : ils secourent les pauvres, 
mais comportent aussi des cellules de détention, des quartiers de force ou 
encore des cachots. Ceux-ci répondent à l’époque au double impératif équi-
voque de réprimer et d’assister. À cette époque, tout traitement médical est 
quasi-inexistant. Toutefois, les médecins s’efforcent d’élaborer des catégo-
ries médicales du pathologique, comme les insensés, les idiots ou encore les 
imbéciles.

Représentations du handicap au début du XXe siècle : 
de la perfectibilité à l’inutilité sociale

À l’ouverture des services réservés aux « anormaux » à la fin du xixe siècle, 
les espoirs étaient grands  : les aliénistes et pédagogues portant ces projets 
partaient du postulat qu’ils allaient ouvrir des sections « d’où l’on voit des 
enfants entrés gâteux en sortir ouvriers », comme l’annonçait un rapport de 
la Commission de surveillance des asiles de la Seine. Pourtant, au bout d’une 
ou deux décennies, les patients sortis « guéris » sont rares : par conséquent, le 
« rendement » de ces services en termes de sortie est faible.

Après la Première Guerre mondiale, le désenchantement vis-à-vis des sec-
tions asilaires grandit encore, dans un contexte de finances contraintes : par-
tout, l’argent manque, et les politiques de santé publique concentrent leurs 
deniers sur des pathologies qui paraissent alors plus prioritaires –  cancer, 
tuberculose et également soin aux centaines de milliers d’invalides de guerres 
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et « Gueules cassées » revenus du front. On assiste donc à une contestation 
des soins apportés aux handicapés de tout type, qui commence par les cas 
d’arriération grave.

Les arriérés graves

La contestation peut être résumée par cette citation du psychologue Alfred 
Binet (le créateur des tests de quotient intellectuel –  QI) qui souligne au 
début du xxe siècle pour le service de Bicêtre qu’il « ignore à quoi tout cela 
sert, quel est le bénéfice pratique et tangible que la société en retire ». Avec 
son collaborateur, le psychiatre Théodore Simon, il critique vivement l’inu-
tilité de toute démarche médico-pédagogique en ces termes  : « L’avis, c’est 
qu’on aurait pu savoir d’avance, dans la plupart des cas, les sujets pour les-
quels l’éducation était une perte inutile d’effort […]. En d’autres termes, les 
deux degrés inférieurs d’arriération mentale ne laissent aucun espoir (incu-
rabilité) que l’enfant soit rendu capable d’exercer une profession ; et même 
un degré moindre d’arriération, c’est-à-dire la débilité, est fermé également à 
tout avenir. ».

Ce propos illustre comment l’improductivité devient au début du xxe siècle 
un critère central dans la définition de la catégorie des arriérés, et surtout un 
argument pour légitimer leur incurabilité. Celui qui ne produit pas ne peut 
pas guérir, car la guérison passe avant tout par l’aptitude à fournir un travail, 
considéré comme signe même minimal de « normalité » (voir en particulier : 
Weindling, 1998).

Dans les premières décennies du xxe siècle, l’improductivité devient ainsi un 
synonyme de l’anormalité et de l’incurabilité qui lui est associée.

Ce reproche devient de plus en plus courant pour délégitimer toute tentative 
d’aide ou de soin aux « anormaux » de tout type, y compris les formes consi-
dérées comme plus légères.

L’inutilité des arriérés aptes à un travail

En effet, cette accusation d’inutilité contamine même les actions de mise au 
travail entreprises sur les arriérés valides et aptes au travail. Beaucoup d’ado-
lescents pris en charge au sein de familles d’accueil ou directement dans les 
services existants s’avèrent critiqués au motif de leur inefficience.

Ces reproches émergent à échelle individuelle dans les dossiers des patients 
pris en charge en famille d’accueil à Berlin. Les difficultés à surveiller les 
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enfants ou adolescents, le faible travail fourni, la casse de certains objets 
ou l’indiscipline sont des thèmes souvent pointés dans les sources, où appa-
raissent de plus en plus fréquemment des propos comme « il ne sert à rien ».

Le « rendement social » des arriérés devient alors un déterminant essentiel de 
la contestation de la place des arriérés dans les services.

La rationalisation des services

De tels discours vont largement être repris pour légitimer le démantèlement 
progressif de la plupart des activités médico-pédagogiques qui étaient prodi-
guées jusqu’à la Première Guerre mondiale, en France comme en Allemagne. 
Dans un contexte économique contraint, se débarrasser des « incurables » 
apparaît comme nécessaire. Le service des idiots de Bicêtre à Paris est fermé en 
1923‑24 tandis que s’enlisent les services pour arriérés de la région parisienne. 
Quant au service de Dalldorf à Berlin, une grande réforme en 1925 aboutit à 
une rationalisation de la prise en charge qui en exclut les cas les plus graves 
pour ne garder que les « éducables », seuls intéressant encore les aliénistes.

Ma thèse met en relief la dimension pronostique dans la formulation d’un dia-
gnostic dans la pratique asilaire. En effet, l’évaluation par les aliénistes à l’ar-
rivée dans l’institution, sous la forme d’un examen clinique, de la recherche 
d’antécédents familiaux et de tests d’intelligence (après 1920 environ), 
détermine souvent l’éducabilité supposée du malade, c’est-à-dire dans quelle 
mesure il fera l’objet d’une démarche éducative ou au moins émancipatrice. 
À l’inverse, l’« incurabilité » du patient implique le plus souvent l’abandon 
d’une démarche de soin.

Mes recherches mettent en avant la signification médicale qu’acquiert l’inu-
tilité ou la dangerosité du patient arriéré. Cette conception alarmiste et 
inquiétante prend un sens médical par la diffusion progressive de l’idée d’in-
curabilité de l’arriération, souvent associée à une rhétorique du coût de ces 
patients dont personne ne semble vouloir120.

À plus grande échelle, cette vision progressive des arriérés comme une charge 
vient profondément remettre en cause la pertinence même de toute démarche 
de prise en charge (éducative ou curative) à destination de ce public (von 
Bueltzingsloewen, 2009 ; voir aussi Majerus, 2013).

120.  Sur ces thématiques, les travaux de Michel Foucault permettent une compréhension sai-
sissante de la spécificité de l’idiotie dans le champ psychiatrique, ainsi que par rapport à la 
question de l’assistance et la place de la famille (Foucault, 2003, p. 217). Sur l’institution psy-
chiatrique, voir aussi : Gauchet et Swain (1980) ; Goldstein (1997).
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Le handicap, une pathologie décrite  
comme héréditaire et incurable

Une obsession croissante pour l’hérédité de la pathologie mentale

La question qui se pose progressivement est tautologique : pourquoi éduquer 
des inéducables, ou soigner des incurables ? Les structures asilaires s’avèrent 
être le dernier recours des familles, le déversoir de l’institution scolaire ou des 
structures d’apprentissage. Cette dynamique s’illustre partout (Europe, États-
Unis) par une saturation rapide des services.

Or cette dynamique n’aurait pas pu être possible sans l’utilisation de la science 
de l’hérédité (la génétique) dans la construction d’une image d’incurabilité de 
la pathologie mentale dans les années 1920‑30. On a une évolution des repré-
sentations vers une vision essentiellement héréditariste de l’arriération. Dit 
ainsi, ceci n’a rien de nouveau par rapport à la théorie de la dégénérescence 
qui existait dès le milieu du xixe siècle. Que viennent changer les décennies 
qui suivent ? L’exploration de diverses méthodes ayant eu pour but de prouver 
scientifiquement la genèse de l’arriération, sa possible mesure et son caractère 
héréditaire ont donné à voir de manière neuve dans cette thèse les modalités 
de la construction d’un argument d’autorité par l’entremise de l’objectivation 
scientifique.

L’évolution du savoir scientifique vers la génétique se manifeste ainsi par 
l’apparition d’arbres généalogiques qui viennent considérablement légitimer 
cette vision héréditaire conformément à une approche mendélienne de la 
transmission de l’arriération, c’est-à-dire comme un caractère (récessif ou 
dominant) se transmettant de manière monogénique à la descendance.

Pour le dire plus simplement, dans le contexte de l’époque, il est pensé que 
chaque personne possède un gène de l’intelligence (mais cela fonctionne de 
même pour toutes sortes de pathologies dans la galaxie des « anormalités » 
à l’époque  : infirmité, alcoolisme, cécité, etc.), et qu’il se transmet depuis 
les ancêtres, à partir d’individus jugés d’une manière ou d’une autre atteints 
d’une « tare » quelconque, propagée depuis une source familiale antérieure.

La logique est ainsi d’un déterminisme absolu  : elle révèle le futur à l’aune 
d’un passé reconstitué ; l’existence même d’un individu « anormal » le posi-
tionne comme aboutissement d’un processus en apparence nécessaire de 
transmission de tares morbides.

On voit ainsi que, dans les années 1930, on légitime l’idée que l’arriération 
n’est pas une maladie, mais un état, et en l’occurrence un état dangereux car 
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porteur de gènes morbides transmissibles au reste de la population. L’inutilité 
économique des arriérés se change au début des années 1930 en menace bio-
logique et sociale.

Des mesures eugénistes saluées par une majorité  
de la communauté médicale

La médecine valide ainsi l’idée d’une différence en termes d’humanité entre 
une catégorie (les handicapés) et le reste de la population dite « saine ». En 
France comme en Allemagne, on observe un processus de durcissement dans 
la croyance en la transmission génétique de la pathologie. De sujets à assis-
ter, les arriérés passent à un statut de danger sanitaire pour le corps de la 
Nation. Les conséquences pratiques de ce postulat sont très variables selon 
les pays : en Allemagne, la loi de stérilisation adoptée en 1933 repose sur ce 
postulat, débouchant après 1939 dans une élimination des « faibles d’esprit » 
(Weindling, 1985 ; Bock, 1986 ; Roelcke, 1997 et 1999 ; Hinz-Wessels, 2004 ; 
Bonah et Lowy, 2010 ; Klee, 2010 ; Roelcke, 2010).

En effet, une des premières mesures sanitaires du nouveau gouvernement 
national-socialiste sera d’interdire la reproduction de ces individus inaptes 
à produire. Cet argument de l’inutilité sociale des arriérés, souvent consi-
déré comme spécifique au nazisme, apparaît en réalité comme un trait fort des 
sociétés des premières décennies du xxe siècle.

En cela, ma thèse met en lumière des tendances comme l’obsession croissante 
pour un corps humain (individuel, puis collectif) vu avant tout comme pro-
ductif. Ce que je veux souligner par là est que l’étude des pratiques permet 
aussi de revenir sur les discours.
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Activités de conscience 
chez les apprenants présentant 
un polyhandicap

Juliane Dind 
Département de pédagogie spécialisée,  

Université de Fribourg, Fribourg, Suisse

Comment les êtres humains développent-ils un concept de soi ? Depuis les 
trois dernières décennies, la recherche en psychologie développementale a 
apporté une contribution essentielle à la compréhension des origines de la 
conscience de soi, car elle s’intéresse à la manière dont les fondements de la 
conscience de soi se développent au début de l’ontogenèse (Rochat, 2021). 
Parmi ces nombreuses recherches, peu se sont intéressées au développement 
de la conscience de soi chez les enfants au développement atypique. Pourtant, 
« des aspects critiques du développement de la conscience de soi risquent 
d’être négligés ou sous-estimés si l’on se limite aux cas typiques » (Hobson 
et coll., 2006). En effet, la recherche sur les types d’expérience de soi chez 
les enfants au développement atypique permet d’identifier des processus 
ou micro-étapes de son développement précoce, et de délimiter la manière 
dont des niveaux et des degrés plus élaborés de conscience de soi sont acquis 
progressivement (Hobson et coll., 2006 ; Lyons et Fitzgerald, 2013 ; Duff et 
Flattery, 2014 ; Dind, 2020 ; Rochat, 2021).

Parmi les enfants au développement atypique, les enfants présentant un 
polyhandicap constituent certainement la situation et les besoins les plus 
complexes. La question du développement de la conscience de soi chez 
ces enfants est une question importante sur les plans méthodologiques et 
pédagogiques. Méthodologiquement, comment l’existence d’une activité 
de conscience de soi chez un individu peut-elle être mise en évidence par 
un tiers, en dehors du témoignage du langage ? Sur le plan pédagogique, la 
conscience de soi jouant un rôle central dans le développement cognitif et 
social de l’enfant, il est essentiel de pouvoir identifier les manifestations 
de la conscience de soi chez les apprenants présentant un polyhandicap et 
de connaître sa séquence développementale. La mise en œuvre d’actions 
pédagogiques visant le développement de la conscience de soi est d’ailleurs 
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prescrite par les principaux curricula et outils d’évaluation spécifiquement 
conçus pour ce groupe-cible présentant un polyhandicap (Gouvernement 
du Québec, 2011 ; Petitpierre, 2014 ; South Lanarkshire Council, 2015 ; 
Welsh Government, 2020) (voir également  : Council for the Curriculum, 
Examinations and Assessment121 ; Rodi, 2016122).

D’importantes questions restent néanmoins sans réponse sur la manière 
dont ces enfants se perçoivent, dont ils appréhendent leur corps et leur 
environnement. Notre recherche systématique de littérature sur la 
conscience de soi chez les enfants présentant un polyhandicap n’a pas 
permis de trouver d’études empiriques sur le sujet, à l’exception de deux 
études exploratoires sur des enfants atteints d’anencéphalie (Shewmon 
et Holmes, 1999 ; Merker, 2007). Cependant, un modèle théorique sur 
le développement de la conscience de soi chez les enfants présentant un 
polyhandicap a été conceptualisé par Saulus (Saulus, 2017), le « modèle 
des activités de conscience chez l’enfant polyhandicapé ». Selon ce modèle, 
ces enfants présentent différentes formes d’activités de conscience, que 
Saulus nomme des « régimes » d’activité de conscience. Ce ne sont pas 
toutes des activités de conscience de soi, en fonction du profil psycho-
développemental. Comme l’illustre la figure 1, les enfants présentant un 
profil I manifestent une activité de conscience élémentaire, dans laquelle 
l’enfant ne se connaît pas encore comme un être un et distinct. Les enfants 
présentant un profil  II manifestent une proto-conscience de soi, où l’en-
fant se sent comme un « proto-soi », c’est-à-dire physiquement comme une 
entité, mais psychiquement pas encore distincte. Les enfants présentant 
un profil III se perçoivent comme un être un et distinct, mais pas encore 
comme un Moi (c’est-à-dire qu’ils ne sont pas conscients d’être le sujet 
de leur propre conscience). Selon Saulus, le développement des activités 
de conscience chez les enfants présentant un polyhandicap est le même 
que dans le développement neurotypique précoce, mais la dynamique et 
la temporalité de leur séquence sont sérieusement altérées. En outre, si les 
activités de conscience des personnes présentant un polyhandicap sont sus-
ceptibles d’évoluer au cours de leur vie, la forme la plus aboutie d’activité 
de conscience chez les enfants neurotypiques, la conscience réflexive iden-
titaire, ne serait pas accessible aux personnes présentant un polyhandicap, 
en raison de leurs profondes déficiences cognitives.

121.  Council for the Curriculum, Examinations and Assessment (CCEA). Quest for learning. 
https://ccea.org.uk/learning-resources/quest-learning [consulté le 23 octobre 2023].
122.  Rodi A. Le PER, un plan d’études adapté aux élèves en situation de polyhandicap ? Revue 
suisse de pédagogie spécialisée 2016 ; 4 : 51‑6.
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Conscience
élémentaire

Profil I

Proto conscience
de soi
Profil II

Conscience
réflexive inaboutie

Profil III

Conscience
réflexive aboutie
Hors du spectre
du polyhandicap 

Figure 1 : Développement des activités de conscience chez les personnes 
présentant un polyhandicap

Approche développementale et écologique 
de la conscience de soi

En raison de l’hypothèse psycho-développementale de Saulus, une étude 
approfondie du développement précoce de la conscience de soi chez les enfants 
neurotypiques est indispensable. Un vaste corpus de recherches scientifiques 
rapporte de nombreuses observations de comportements précoces, indiquant 
que les nourrissons sont des percepteurs et des acteurs dans un environne-
ment signifiant (Lécuyer et coll., 1994 ; Butterworth, 1995 ; Battacchi, 1996 ; 
Bermúdez, 1998 ; Legerstee, 1999 ; Bloch, 2000 ; Trevarthen et Aitken, 2003 ; 
Rochat, 2009). Comme le dit Rochat (Rochat, 2009) : « Les nouveau-nés ne 
se contentent pas de ressentir : ils perçoivent également ; ils ne se contentent 
pas de voir, ils regardent également ; ils ne se contentent pas d’entendre, ils 
écoutent également… ils ont le sentiment d’être présents dans un monde 
peuplé d’entités ou de choses distinctes ».

Ces recherches suggèrent l’existence d’un type de conscience de soi pré-
réflexive, se développant à partir du dernier trimestre de la grossesse jusqu’à 
l’apparition du langage verbal, appelé « conscience de soi primaire » (Lécuyer 
et coll., 1994 ; Butterworth, 1995 ; Neisser, 1995 ; Zelazo, 1996 ; Damasio, 
1999 ; Gallagher, 2000 ; Newen et Vogeley, 2003 ; Morin, 2006 ; Vogeley 
et Gallagher, 2011). La conscience de soi primaire est enracinée dans de 
nombreuses et récurrentes expériences de sensation de soi, générées par les 
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Séquence développementale de la conscience écologique de soi 
chez les enfants présentant un polyhandicap

Sur la base de nos résultats, nous émettons l’hypothèse que dans la 
séquence de développement du soi écologique chez les enfants présentant 
un polyhandicap, l’organisation de l’information sensorielle (c’est-à-dire 
les dimensions du soi organisé et du soi situé) interviendrait en premier, 
permettant l’émergence des habiletés plus complexes d’agentivité, de dif-
férenciation de soi et des comportements d’auto-exploration (figure 6).

Régime I

Soi differencié

Soi organisé

Soi agent

Soi situé

Soi animé

Régime II

Habiletés
en émergence

Habiletés
en émergence

Habiletés
en émergence

Habiletés
en émergence

Habiletés
maîtrisées

Habiletés
maîtrisées

Habiletés
en émergence

Régime III

Figure 6 : Séquence d’acquisition des dimensions du soi écologique 
selon les régimes d’activité de conscience

Évolution des activités de conscience au cours de la vie

Pour vérifier l’hypothèse de Saulus selon laquelle une personne présen-
tant un polyhandicap est susceptible de progresser ou de régresser d’une 
forme d’activité de conscience à une autre au cours de sa vie, nous avons 
mené une étude longitudinale sur un petit nombre de participants. Nous 
avons administré la liste SAOL-IT à 5 participants, 5 ans après le premier 
temps de mesure. Sur ces 5 participants, 3 avaient progressé vers la forme 
suivante d’activité de conscience. Les deux autres sont restés sur la même 
forme.
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afin d’enseigner des habiletés en lien avec la conscience écologique de soi 
(des pistes concrètes sont proposées dans l’ouvrage de Dind, 2020). C’est 
une condition essentielle pour permettre à tout apprenant présentant un 
polyhandicap de progresser dans ce que Georges Saulus appelle si justement 
son « éprouvé d’existence ».
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Le modèle médical et le modèle social occupent une place prépondérante 
dans la définition et la théorisation du handicap. Le modèle médical, qui s’est 
développé après la première guerre mondiale, considère que le handicap est 
le résultat d’une déficience corporelle d’un individu, physique ou mentale, 
limitant sa participation sociale. Il préconise ainsi des interventions essen-
tiellement d’ordre médical visant à traiter le handicap ou du moins à réa-
dapter l’individu afin qu’il puisse participer à la société au même titre que les 
personnes « valides ». Cette vision exclusivement médicale du handicap n’a 
pas contribué à susciter de nombreuses recherches en sciences sociales, plus 
particulièrement en économie.

Néanmoins, au cours des années 1970‑80, différents mouvements de per-
sonnes handicapées ont opposé à cette vision médicale du handicap une 
vision strictement sociale. En effet, alors que, dans le modèle médical, c’est 
la déficience qui cause le handicap, le modèle social considère, quant à lui, 
que le handicap résulte uniquement d’une inadéquation de l’environnement 
économique et social à cette déficience. L’origine du handicap serait donc 
extérieure à l’individu. Par conséquent, ce modèle préconise des changements 
dans cet environnement afin de mieux intégrer les personnes en situation 
de handicap.

La vision contemporaine du handicap s’inspire de ces deux modèles comme 
l’illustre la définition du handicap de l’Organisation mondiale de la santé 
(OMS). Elle considère ainsi qu’« est handicapée toute personne dont l’in-
tégrité physique ou mentale est passagèrement ou définitivement diminuée, 
soit congénitalement, soit sous l’effet de l’âge ou d’un accident, en sorte que 
son autonomie, son aptitude à fréquenter l’école ou à occuper un emploi s’en 
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trouvent compromises ». En France, la loi du 11 février 2005123 portant sur 
l’égalité des droits et des chances, la participation et la citoyenneté des per-
sonnes handicapées définit le handicap, en accord avec ce modèle biopsycho-
social, comme « toute limitation d’activité ou restriction à la vie en société 
subie dans son environnement par une personne en raison d’une altération 
substantielle, durable ou définitive d’une ou plusieurs fonctions physiques, 
sensorielles, mentales, cognitives ou psychiques, d’un polyhandicap ou d’un 
trouble de santé invalidant ». Cette évolution de la définition du handicap a 
contribué à développer l’économie du handicap.

L’économie du handicap correspond à une branche de l’économie dont l’un des 
principaux objectifs est d’évaluer les coûts du handicap tant collectivement 
qu’individuellement. Ces coûts peuvent être de trois types : directs, indirects, 
et intangibles. Les coûts directs correspondent à la valeur des ressources qui 
servent directement à prendre en charge les personnes en situation de handi
cap. Il s’agit ainsi des coûts médicaux (dépenses de santé) et des coûts non 
médicaux (aide informelle, secteur médico-social, aménagements du domi-
cile, etc.). Les coûts indirects reflètent les opportunités perdues, notamment 
en termes d’emploi et de revenus, par la personne en situation de handicap et 
son entourage. Ils se mesurent le plus souvent par la perte de production et de 
productivité engendrée par le handicap et sa prise en charge par les proches 
aidants. Ces coûts indirects intègrent également le coût d’opportunité du 
temps pour accéder à différents services, dont les services de santé. Les coûts 
intangibles reflètent les pertes de bien-être et de qualité de vie des personnes 
en situation de handicap et de leur entourage.

Au sein de la plupart des pays développés, de nombreux travaux en écono-
mie ont cherché à évaluer les coûts directs collectifs associés au handicap, et 
notamment les coûts médicaux. En effet, ces derniers peuvent être mesurés 
au travers des dépenses de santé et être ainsi facilement calculés à l’échelle 
d’une population. Une part importante de la littérature consacrée à l’éco-
nomie du handicap a également porté sur l’étude des coûts indirects mais, 
cette fois-ci, plutôt au niveau individuel. Elle s’est principalement focalisée 
sur l’analyse de la situation sur le marché du travail en termes de statut d’em-
ploi et de revenus perçus des personnes souffrant d’un handicap. Dans cette 
optique, plusieurs études ont cherché à déterminer dans quelle mesure les 
difficultés d’emploi des personnes en situation de handicap étaient le résultat 
d’un comportement discriminatoire de la part des employeurs, en recourant 
notamment à la méthode du testing. Plus récemment, face à l’importance de 
l’aide informelle dans le soutien, notamment aux personnes âgées en perte 

123.  Loi n° 2005‑102 du 11 février 2005 pour l’égalité des droits et des chances, la participation 
et la citoyenneté des personnes handicapées (1). JORF n° 36 du 12 février 2005.
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d’autonomie, mais également aux enfants et adultes en situation de han-
dicap, des travaux en économie se sont développés afin de tenter de mesu-
rer les coûts directs et indirects de cette aide. L’évaluation monétaire des 
coûts directs constitue un défi méthodologique pour les économistes dans 
la mesure où ils la considèrent comme un transfert non marchand entre un 
producteur (l’aidant) et un bénéficiaire (l’aidé). Concernant les coûts indi-
rects, les études se sont focalisées sur les conséquences de l’aide informelle 
sur l’offre de travail des proches aidants et sur leur santé. Enfin, outre l’éva-
luation des coûts associés au handicap, l’économie du handicap a également 
pour objectif d’évaluer l’efficacité des politiques publiques mises en œuvre 
pour compenser le handicap et pour favoriser l’insertion des personnes en 
situation de handicap dans la société.

Les études menées dans le champ de l’économie du handicap distinguent sou-
vent le handicap selon sa nature, son origine et son degré de sévérité. En 
revanche, le polyhandicap, qui associe des déficiences mentales et motrices 
sévères, n’a pas fait l’objet d’une attention particulière de la part des écono-
mistes. Ceci s’explique par le fait que ce type de handicap est trop sévère pour 
permettre à la personne qui en souffre d’accumuler du capital humain et donc 
in fine d’envisager une insertion sur le marché du travail.

En France, l’économie du handicap est assez peu développée, notamment 
en comparaison des pays anglo-saxons. Néanmoins, depuis la loi de 2005, 
plusieurs études menées en économie se sont développées en ayant pour 
objet de recherche le handicap. Certaines d’entre elles portent sur les consé-
quences d’un handicap en termes d’emploi (voir, par exemple  : Barnay et 
coll., 2015). D’autres ont cherché à déterminer dans quelle mesure les lois de 
1987124 et de 2005 ont permis d’améliorer l’emploi des personnes en situation 
de handicap (Barnay et coll., 2019 et 2022). Enfin, l’évaluation monétaire 
des coûts directs de l’aide informelle a également fait l’objet de quelques tra-
vaux de recherche  : certaines ont concerné l’aide apportée aux personnes 
âgées en perte d’autonomie (Paraponaris et coll., 2012 ; Davin et coll., 2015) 
et d’autres celle apportée en soutien d’un proche ayant une maladie chro-
nique invalidante (Gervès-Pinquié et coll., 2014). En revanche, en France, 
il n’existe pas, à notre connaissance, d’études s’intéressant aux conséquences 
du handicap sur l’offre de travail et la santé des proches aidants. De même, les 
coûts directs et indirects engendrés par un handicap survenu à la naissance ou 
durant l’enfance n’ont pas fait l’objet d’analyse spécifique. Pourtant, ces coûts 
sont susceptibles d’être plus importants que ceux résultant d’un handicap sur-
venant à l’âge adulte pour au moins deux raisons. D’une part, un capital santé 

124.  Loi n° 87‑517 du 10 juillet 1987 en faveur de l’emploi des travailleurs handicapés (1). JORF 
du 12 juillet 1987.
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dégradé va impacter les performances scolaires et donc par conséquence les 
performances économiques à l’âge adulte (Grossmann, 1972). D’autre part, 
les coûts directs et indirects de l’aide informelle pourraient être plus élevés en 
raison notamment des effets potentiellement plus négatifs sur l’offre de travail 
des parents aidants, plus particulièrement des mères.

Cette contribution a pour objectif de réaliser une revue de littérature non 
exhaustive des études ayant cherché à évaluer les coûts directs et indirects du 
handicap. Cette revue de la littérature est restreinte aux seules évaluations 
des coûts au niveau individuel. En outre, étant donné que l’importance de ces 
coûts peut dépendre du moment de survenue du handicap, nous avons choisi 
de distinguer les études considérant spécifiquement les effets d’un handicap 
de naissance ou survenant durant l’enfance de celles considérant ceux d’un 
handicap survenu à l’âge adulte. Pour les études évaluant les coûts associés 
à un handicap survenu durant l’enfance, nous nous référons largement à la 
revue de la littérature réalisée par Stabile et Allin (2012).

Coûts d’un handicap de naissance ou survenant 
durant l’enfance

Des effets négatifs sur les performances scolaires 
et les performances économiques à l’âge adulte

Le modèle théorique développé par Grossman (Grossmann, 1972) considère 
que la santé est un capital dans lequel les individus peuvent investir tout au 
long de leur vie, notamment pour en ralentir le déclin. Il suppose en outre 
que le niveau du capital santé durant l’enfance influence celui à l’âge adulte 
et que le niveau de capital santé détermine, au moins en partie, les capacités 
des individus à chaque période de leur vie, et donc notamment leurs perfor-
mances scolaires durant l’enfance et leurs performances économiques à l’âge 
adulte. Par conséquent, selon ce modèle, plus un handicap survient tôt dans 
la vie, plus il est susceptible d’avoir des effets négatifs sur les performances 
futures des individus qui en sont victimes. Ainsi, les performances écono-
miques à l’âge adulte sont doublement affectées par ce handicap : directement 
via un capital santé dégradé et indirectement via une accumulation moindre 
de capital humain durant l’enfance.

De nombreuses études empiriques, majoritairement anglo-saxonnes, ont 
cherché à déterminer dans quelle mesure les performances scolaires et éco-
nomiques pouvaient être réduites en raison d’un handicap survenu dès la 
naissance. Toutefois, ces études ne considèrent pas les effets d’un handicap 
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objectivé par expertise médicale mais uniquement des indicateurs d’état de 
santé susceptibles d’influencer la probabilité de souffrir d’un handicap de 
naissance. La part la plus importante de ces études évalue les conséquences 
d’un faible poids à la naissance. Celui-ci est considéré comme bas et très bas 
s’il est inférieur respectivement à 2,5 kg et 1,5 kg. D’autres études prennent 
en compte le fait d’être né prématurément, c’est-à-dire avant la 37e semaine 
de grossesse. Enfin, certaines études mobilisent le score d’Apgar qui mesure 
l’état de santé du nourrisson sur une échelle allant de 0 à 10, un score infé-
rieur à 7 étant considéré comme étant associé à une plus forte probabilité 
de souffrir d’un handicap de naissance. En d’autres termes, les études n’éva-
luent pas les effets à proprement parler d’un handicap de naissance sur les 
performances scolaires et économiques à l’âge adulte mais plutôt les effets 
d’un état de santé dégradé dès la naissance susceptible de refléter l’existence 
d’un handicap.

Au niveau méthodologique, identifier un effet causal d’un mauvais état de 
santé à la naissance sur les performances scolaires et économiques à l’âge 
adulte nécessite de pouvoir distinguer l’effet propre de cet état de celui qui peut 
provenir du statut socioéconomique des parents. En effet, les mesures d’état 
de santé considérées dépendent fortement de l’origine sociale des parents. 
L’étude de Moisy (2017) montre ainsi qu’en France, les cadres donnent moins 
fréquemment naissance que les ouvriers à des bébés dont le poids est infé-
rieur à 2,5 kg. Or, l’origine sociale des parents influence également la réus-
site scolaire des enfants et donc leur situation professionnelle à l’âge adulte, 
comme le révèlent les enquêtes Pisa menées au sein des différents pays de 
l’Organisation de coopération et de développement économiques (OCDE). 
Par conséquent, pour neutraliser l’effet de l’origine sociale, de nombreuses 
études ont effectué des comparaisons au sein de mêmes fratries, et même 
certaines fois entre jumeaux.

Plusieurs études montrent qu’un faible poids à la naissance contribue à 
accumuler moins d’années d’éducation et occasionne une insertion profes-
sionnelle plus difficile à l’âge adulte. Par exemple, l’étude de Behrman et 
Rosenzweig (2004) révèle, en comparant le poids à la naissance d’enfants 
américains appartenant à une même fratrie, qu’une hausse d’un pound de 
ce poids (soit 454 g) augmente le nombre d’années d’éducation de 4 mois 
en moyenne. Une autre étude menée en Grande-Bretagne confirme cet 
effet négatif du poids à la naissance sur les performances scolaires mais 
montre aussi qu’un faible poids à la naissance est associé à une probabilité 
plus faible d’être en emploi à l’âge de 33 ans et à des salaires moins élevés 
(Currie et Hyson, 1999). Une étude norvégienne conclut également, en 
comparant le poids à la naissance entre jumeaux, qu’il est négativement 
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corrélé aux niveaux de quotient intellectuel (QI), d’éducation et de salaire 
(Black et coll., 2007). Cet effet négatif d’un mauvais état de santé à la 
naissance sur les performances scolaires et économiques à l’âge adulte est 
confirmé en se référant au score d’Apgar. Par exemple, Oreopoulos et coll. 
(2008) mettent en évidence qu’un faible score impacte négativement l’état 
de santé mesuré à l’âge de 17 ans, la réussite scolaire et le niveau de bien-
être ressenti à l’âge adulte.

Plusieurs autres études se sont intéressées aux conséquences, non pas d’un 
handicap de naissance, mais d’un handicap survenant plus tard dans l’enfance 
ou l’adolescence. Ces études ont, dans leur grande majorité, cherché à évaluer 
les effets sur les seules performances scolaires. Comme pour les études analy-
sant les effets d’un handicap de naissance, plusieurs d’entre elles ont mobilisé 
des mesures d’état de santé des enfants ou adolescents. Ces mesures peuvent 
être objectives comme subjectives. Par exemple, Case et Paxson (2011) exa-
minent la situation professionnelle des salariés du secteur public américain et 
montrent que ceux ayant connu au moins 4 semaines d’hospitalisation avant 
l’âge de 16 ans ont de moins bonnes perspectives de promotion. Le même 
type de résultat est obtenu par Smith (2009) mais en mobilisant une mesure 
auto-déclarée et rétrospective de l’état de santé. Ainsi, les salariés âgés de 25 à 
40 ans considérant que leur santé était mauvais à l’âge de 16 ans ont de moins 
bonnes carrières salariales que ceux qui l’évaluent au contraire comme bonne. 
Plus récemment, étant donné la prévalence croissante de l’asthme chez les 
jeunes américains, plusieurs études se sont intéressées à ses conséquences sur 
la réussite scolaire et sur le marché du travail. Elles mettent en évidence que 
ce handicap conduit à une perte importante de capital humain et de produc-
tivité (voir, par exemple : Fletcher et coll., 2010).

Les études ont également souvent fait une distinction entre handicap phy-
sique et handicap psychique. Concernant ce dernier, deux grands types de 
troubles mentaux sont considérés. Il s’agit, d’une part, des troubles anxio-
dépressifs et, d’autre part, de troubles comportementaux comme le Trouble 
Déficit de l’Attention avec ou sans Hyperactivité (TDAH). Il ressort des 
différentes études que les premiers occasionnent nettement moins d’effets 
négatifs sur les performances scolaires que les seconds (Miech et coll., 1999). 
Néanmoins, les troubles mentaux sont plus difficiles à repérer, notamment 
par les parents, que les handicaps physiques. Il est donc possible qu’ils soient 
plus fréquemment diagnostiqués au sein des familles les plus favorisées. Par 
conséquent, il est nécessaire de tenir compte de ce bais de sélection potentiel 
afin d’identifier un effet causal d’un handicap mental sur les performances 
scolaires et économiques à l’âge adulte. L’étude de Currie et Stabile (2006) 
corrige ce biais en comparant ces performances au sein de mêmes fratries. 
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Ils trouvent ainsi que les enfants souffrant de TDAH ont de moins bons scores 
obtenus en mathématiques et en lecture ainsi qu’une probabilité plus élevée 
de redoubler. Leur étude révèle par ailleurs que ces effets négatifs sont plus 
élevés que ceux observés pour un handicap physique. Cet effet plus néfaste 
des handicaps mentaux est confirmé par d’autres études, comme, par exemple, 
celle de Smith et Smith (2010) qui montre également des effets plus négatifs 
sur les salaires perçus durant la vie professionnelle.

Des coûts directs et indirects plus élevés supportés par les familles

Une littérature abondante concerne l’évaluation des coûts directs et indirects 
supportés par les familles ayant un enfant en situation de handicap. Les coûts 
directs correspondent à l’ensemble des dépenses engagées par les familles pour 
assurer la prise en charge du handicap de leur enfant. Ils dépendent non seu-
lement du type de handicap et de son degré de sévérité, mais également du 
contexte institutionnel dans lequel les familles évoluent, notamment du type 
de régime de protection sociale qui détermine dans quelle mesure les coûts 
médicaux peuvent être pris en charge ainsi que de la disponibilité et de la 
qualité de l’aide formelle. Par conséquent, réaliser des comparaisons interna-
tionales de l’importance de ces coûts n’est pas aisé. En outre, les études ne 
considèrent pas toujours les mêmes composantes de ces coûts, notamment 
concernant les coûts médicaux. En effet, certaines études ne considèrent que le 
reste-à-charge, c’est-à-dire le montant des dépenses de santé après rembourse-
ment par le système de protection sociale. D’autres, au contraire, prennent en 
compte l’ensemble des dépenses de santé, qu’elles soient remboursées ou non.

La plupart des études ayant cherché à évaluer les coûts directs supportés par 
les familles ayant un enfant en situation de handicap ont été menées aux 
États-Unis. Par conséquent, ces évaluations dépendent étroitement des spéci-
ficités du système de santé américain et sont donc difficilement transposables à 
d’autres pays. Il ressort de ces études que les familles ayant un enfant en situa-
tion de handicap connaissent davantage de difficultés financières que celles 
n’en ayant pas. Par exemple, Parish et coll. (2008) montrent que, « toutes 
choses égales par ailleurs » (notamment, à revenus équivalents), elles sont 
deux fois plus nombreuses à déclarer avoir des difficultés matérielles. Ces plus 
grandes difficultés matérielles résultent principalement de coûts médicaux 
plus importants. En effet, les enfants en situation de handicap se rendent, 
au cours d’une année, trois fois plus fréquemment chez le médecin que les 
enfants sans problème de santé et leur taux d’hospitalisation est quatre fois 
plus élevé (11,4 % contre 2,8 %) avec, en outre, des durées d’hospitalisation 
plus longues (Newacheck et coll., 2004).
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Les coûts directs dépendent également fortement du type de handicap et 
de son degré de sévérité. L’étude de Kleinman et coll. (2009) montre que 
les employés ayant un enfant souffrant de TDAH ont des coûts médicaux 
trois fois plus élevés que les employés n’ayant pas d’enfant souffrant de ce 
type de trouble. La revue de la littérature réalisée par Anderson et coll. 
(2007) révèle que les familles ayant un enfant souffrant d’un handicap 
très sévère (spina-bifada ou paralysie cérébrale) ont des coûts de prise en 
charge particulièrement élevés. D’ailleurs, certaines études considèrent 
que le handicap mental est plus coûteux que le handicap physique (Busch 
et Barry, 2007). Néanmoins, cette différence est susceptible d’être spé-
cifique aux États-Unis puisqu’elle résulterait, au moins en partie, d’une 
moins bonne prise en charge du handicap mental par le système de santé 
américain.

À ces coûts directs résultant de l’aide informelle s’ajoutent des coûts indi-
rects. La littérature s’est ainsi principalement concentrée sur les effets de 
la présence d’un enfant en situation de handicap sur l’offre de travail des 
parents, et plus particulièrement des mères. Ces effets peuvent être analysés 
dans le cadre du modèle théorique de l’offre de travail de Becker (Becker, 
1965). Ce modèle considère en effet que l’activité d’aide informelle relève 
d’arbitrages effectués par les parents entre les temps d’aide, temps de travail, 
temps de loisirs et temps de consommation. Selon ce modèle, l’offre de tra-
vail des parents dépend simultanément du degré de sévérité du handicap qui 
conditionne les coûts financiers et en temps de sa prise en charge ainsi que de 
la disponibilité et de la qualité perçue de l’aide formelle. Au final, ce modèle 
prévoit un effet ambigu de la présence d’un enfant en situation de handicap 
sur l’offre de travail des parents. D’une part, cette présence peut avoir un 
effet négatif si le handicap nécessite un temps de présence et de soins très 
important associé à une aide formelle insuffisante et/ou de faible qualité. 
Dans ce cas, s’occuper d’un enfant en situation de handicap peut s’avérer 
non conciliable avec un emploi (à plein temps ou non). D’autre part, la 
présence d’un enfant en situation de handicap peut avoir un effet positif sur 
l’offre de travail des parents si le handicap engendre des coûts financiers trop 
élevés pour qu’ils puissent être assumés sans que les parents augmentent leur 
temps de travail.

La plupart des études empiriques se sont focalisées sur l’effet de la pré-
sence d’un enfant en situation de handicap sur l’offre de travail des seules 
mères. Sur le plan méthodologique, pour identifier un effet causal, il faut, 
d’une part, être en mesure de neutraliser les effets de caractéristiques 
inobservables qui influenceraient simultanément la probabilité des mères 
d’être en emploi et celle d’avoir un enfant en situation de handicap (par 
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exemple, caractéristiques génétiques). D’autre part, il faut s’assurer que, 
si la mère décide de s’arrêter de travailler après avoir donné naissance à 
un enfant en situation de handicap, elle n’aurait quand même pas fait ce 
choix si cet enfant était né en bonne santé. C’est pourquoi de nombreuses 
études se sont efforcées de tenir compte de ces deux biais, soit en mobi-
lisant des données de panel, soit en effectuant des comparaisons au sein 
d’une même fratrie.

Plusieurs études, essentiellement américaines, ont analysé l’effet de la pré-
sence ou de la naissance d’un enfant en situation de handicap ou ayant une 
santé altérée sur l’offre de travail des mères, en distinguant souvent le passage 
à temps partiel et l’arrêt total de l’activité professionnelle. Certaines de ces 
études se sont focalisées sur des handicaps spécifiques comme le spina-bifada 
(Tilford et coll., 2009), la trisomie  21 (Barnett et Boyce, 1995), l’asthme 
(Baydar et coll., 2007) ou le TDAH (Swensen et coll., 2003). Toutes ces 
études mettent en évidence qu’avoir un enfant souffrant d’un handicap ou 
ayant un état de santé altéré pénalise fortement l’offre de travail des mères, et 
ce d’autant plus lorsque ce handicap est sévère. Par exemple, Norberg (1998) 
montre que les mères ont une probabilité de ne pas retourner en emploi après 
la naissance d’un enfant à fort risque de handicap (approximé par différentes 
caractéristiques comme le fait d’être prématuré, d’avoir été hospitalisé à la 
naissance, etc.) deux fois plus élevée qu’après la naissance d’un frère ou d’une 
sœur sans problème de santé.

Parmi ces études, certaines ont mobilisé des données subjectives dans les-
quelles il est demandé directement aux mères (ou plus globalement aux 
parents) si elles ont arrêté ou réduit leur activité professionnelle en raison du 
handicap ou du problème de santé de leur enfant. Ces études permettent ainsi 
de s’assurer que l’effet sur l’activité professionnelle est bien spécifiquement le 
résultat du problème de santé de l’enfant et que les mères ne se seraient pas 
de toute façon arrêtées de travailler même si leur enfant n’avait pas connu 
de problème de santé. Par exemple, dans l’étude menée par Lukemeyer et 
coll. (2000), 40 % des mères ayant un enfant souffrant d’un handicap sévère 
déclarent que ce handicap les a conduites à réduire le nombre d’heures tra-
vaillées et une sur trois déclare que ce handicap les empêche de travailler.

Certaines études suggèrent également que l’offre de travail des parents est 
davantage pénalisée par la présence d’un handicap mental que physique. Dans 
l’étude de Busch et Barry (2007), 35 % des familles interrogées déclarent une 
réduction de leur offre de travail en cas de handicap mental contre « seule
ment » 25 % en cas de handicap physique. En outre, le handicap mental 
engendre une cessation totale d’activité dans 15 % des familles contre 10 % 
pour le handicap physique.
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Quelques études ont considéré l’effet d’un handicap sur l’offre de travail des 
pères. Il en ressort que cette dernière est nettement moins impactée que 
celle des mères (voir, par exemple : Noonan et coll., 2005). Plusieurs études 
révèlent également que l’activité professionnelle des mères vivant en couple 
est globalement moins affectée par la présence d’un enfant en situation de 
handicap que celle des mères célibataires (Baydar et coll., 2007).

Enfin, quelques études se sont intéressées aux effets sur la santé des parents et 
sur leur probabilité de séparation après la naissance d’un enfant en situation 
de handicap. Selon Burton et coll. (2008), avoir un enfant ayant une limi-
tation d’activité a un effet négatif sur le niveau d’état de santé auto-déclarée 
des mères mais pas sur celui des pères. D’autres études mettent en évidence un 
effet particulièrement négatif sur la santé mentale des parents qui ressentent 
davantage de stress. C’est le cas, par exemple, de l’étude de Gallagher et coll. 
(2010) qui mesure le niveau de stress par la qualité du sommeil. La naissance 
d’un enfant avec un handicap sévère augmente également les risques de sépa-
ration des parents. Reichman et coll. (2004) montrent ainsi que, pour les 
parents en couple au moment de la naissance, la probabilité de l’être encore 
entre le 12e et le 18e mois après la naissance est réduite de 10 points de pour-
centage en cas de handicap sévère de l’enfant.

La difficile évaluation monétaire de l’aide informelle

L’évaluation monétaire du temps consacré par les parents à s’occuper d’un 
enfant en situation de handicap (ou plus généralement par les proches à 
s’occuper d’un membre de leur famille dont l’état de santé et/ou l’âge ne lui 
permet pas d’être totalement autonome) constitue un défi méthodologique 
pour les économistes. En effet, il n’existe pas, par définition, un prix de marché 
de l’aide informelle qui permettrait d’en déduire directement sa valeur moné-
taire et donc son coût. Pourtant, objectiver l’importance de cette aide à travers 
son évaluation monétaire revêt un fort intérêt sociétal afin d’appuyer les déci-
sions publiques pour une allocation juste et efficace des ressources collectives.

Dans la littérature, deux grands types de méthodes ont été mobilisés pour 
tenter d’évaluer monétairement l’importance de l’aide informelle (van den 
Berg et coll., 2004). Il s’agit, d’une part, des méthodes dites de préférences 
révélées et, d’autre part, de celles dites des préférences déclarées. Le prin-
cipe du premier type de méthodes consiste à évaluer monétairement le coût 
de l’aide informelle en se fondant sur le prix de marché d’un substitut mar-
chand. La méthode des coûts d’opportunité considère comme substitut la 
meilleure alternative possible à laquelle l’aidant doit renoncer pour réaliser 
une heure d’aide informelle. Dans la plupart des cas, les études ayant mobilisé 
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cette méthode choisissent le travail comme meilleure alternative possible 
puisqu’elle est facilement évaluable en considérant le niveau de salaire poten-
tiellement perdu. La méthode des biens proxy considère, quant à elle, que le 
coût d’une heure d’aide informelle correspond au coût de remplacement de 
cette aide par une aide formelle. En d’autres termes, ce coût correspond aux 
dépenses que les proches auraient dû engager si cette aide avait été assurée par 
un professionnel.

Les méthodes des préférences révélées présentent néanmoins plusieurs 
limites dans leur capacité à évaluer correctement le coût monétaire d’une 
heure d’aide informelle. La méthode des coûts d’opportunité est par exemple 
non pertinente lorsque l’aidant ne travaille pas. De même, celle des biens 
proxy repose sur l’hypothèse restrictive selon laquelle aide informelle et 
aide formelle sont parfaitement substituables. Plus généralement, ces deux 
méthodes évaluent le coût monétaire de l’aide informelle sans être en 
mesure de prendre en compte, dans ce coût, la perte d’utilité que peut subir 
le proche aidant. C’est pourquoi d’autres types de méthodes se sont déve-
loppés en se fondant sur les préférences déclarées des proches aidants. Ces 
méthodes, bien que par définition subjectives, présentent l’avantage de ne 
pas limiter la valeur économique de l’aide informelle à sa valeur d’usage mais 
d’incorporer également sa valeur de non usage. La méthode d’évaluation 
contingente consiste ainsi à faire déclarer aux aidants, soit leur consente-
ment à payer (CAP) pour abandonner une heure d’aide informelle, soit leur 
consentement à recevoir (CAR) pour réaliser une heure supplémentaire de 
cette aide. Cette méthode présente néanmoins les biais inhérents aux préfé-
rences déclarées (biais hypothétique, biais stratégique, biais cognitifs, etc.). 
La méthode de l’analyse conjointe permet d’éliminer ou de limiter plusieurs 
de ces biais. Elle permet en outre de considérer des modes de compensation 
de l’aide informelle autres que monétaires comme, par exemple, le temps de 
répit. Elle consiste en effet à présenter aux aidants plusieurs scénarii fictifs 
d’aide informelle et à leur demander d’exprimer leurs préférences vis-à-vis 
de ces scénarii. Cette révélation des préférences peut s’effectuer selon diffé-
rentes variantes : attribuer une note à chaque scénario, les classer par ordre 
de préférence, choisir le préféré ou réaliser des comparaisons deux à deux et 
désigner le préféré.

Concernant les études ayant cherché à mesurer le coût monétaire de l’aide 
informelle, il n’en existe pas, à notre connaissance, spécifiquement consa-
crées à l’aide apportée par les parents à leur enfant en situation de handi-
cap. Plusieurs études ont été pourtant réalisées en s’appuyant sur des enquêtes 
menées auprès d’associations d’aidants informels (voir, par exemple, pour les 
Pays-Bas : van den Berg et coll., 2005 ; et, pour l’Écosse : Mentzakis et coll., 
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2011). Or, alors que l’âge de l’aidé est connu, ces études n’évaluent pas spécifi-
quement le coût de l’aide informelle apportée à un enfant en situation de han-
dicap. Elles distinguent en revanche le type de handicap dont souffre l’aidé 
(mental ou physique) ainsi que le degré de proximité de l’aidant (famille ou 
non). Il existe également des études s’intéressant au coût de l’aide informelle 
associée à une maladie chronique invalidante comme, par exemple, l’arthrite 
rhumatoïde (van den Berg et coll., 2005).

En France, plusieurs études existent sur l’évaluation monétaire de l’aide infor-
melle auprès de personnes âgées. Par exemple, au niveau macro-économique, 
l’étude de Paraponaris et coll. (2012) évalue, à partir de la méthode des biens 
proxy et des données issues de l’enquête Handicaps-Incapacités-Dépendance 
(HID) réalisée par l’Insee (Institut National de la Statistique et des Études 
Économiques) en 1999, à environ 6  milliards d’euros l’aide informelle 
annuelle dont bénéficient les personnes âgées de 60 ans et plus vivant à 
domicile. Elle est même supérieure à l’aide formelle qu’ils évaluent à 4 mil-
liards d’euros. Dans une approche micro-économique, Davin et coll. (2015) 
montrent, à partir des données issues de l’enquête Handicap-Santé-Aidants 
informels (HSA) réalisée conjointement par l’Insee et la Drees (Direction de 
la Recherche, des Études, de l’Évaluation et des Statistiques) en 2008, que les 
proches aidants auprès de personnes âgées de plus de 75 ans vivant à domicile 
ont un CAP pour renoncer à une heure d’aide informelle évaluée à 13,6 euros 
en moyenne. Les auteurs montrent en outre que ce CAP dépend des carac-
téristiques de l’aidant (notamment de son état de santé), des caractéristiques 
de l’aidé (notamment de ses revenus) et du lien entre l’aidant et l’aidé. Il ne 
dépend en revanche pas des caractéristiques de l’aide apportée. Il existe égale-
ment quelques études ayant évalué le coût de l’aide informelle destinée à des 
proches souffrant d’une maladie chronique invalidante. Par exemple, Gervès-
Pinquié et coll. (2014) évaluent à 12 euros le CAP d’un proche aidant auprès 
d’une personne souffrant de la maladie d’Alzheimer pour renoncer à une 
heure d’aide informelle.

Globalement, il ressort de ces différentes études que l’évaluation monétaire de 
l’aide informelle est plus faible lorsqu’elle est obtenue à partir de méthodes se 
fondant sur les préférences déclarées qu’à partir de celles reposant sur les pré-
férences révélées. Cela suggère ainsi que les aidants retirent, malgré tout, une 
certaine utilité à apporter leur aide (engagement, réciprocité, fierté,  etc.). 
Par ailleurs, certaines études qui mobilisent l’analyse conjointe révèlent que 
la compensation de l’aide informelle ne serait pas que monétaire mais que 
les aidants sont disposés à bénéficier d’autres formes de soutien, comme le 
fait de pouvoir profiter de temps de répit, ce qui peut avoir des implications 
importantes en termes de politiques publiques.
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Coûts d’un handicap survenant à l’âge adulte

Les études économiques relatives aux adultes en situation de handicap se 
sont principalement focalisées sur leur situation d’emploi, en particulier sur 
le marché du travail ordinaire. Deux environnements de travail peuvent être 
en effet distingués  : le milieu de travail dit ordinaire et le secteur protégé. 
Le marché du travail ordinaire correspond au marché du travail classique  : 
il regroupe ainsi les entreprises et associations privées et publiques dont les 
entreprises adaptées. Parallèlement coexiste le secteur protégé, qui comprend 
les Établissements et Services d’Aide par le Travail (ESAT). Il s’agit d’établis-
sements médico-sociaux proposant des activités productives à des adultes en 
situation de handicap (généralement mental voire psychique) dont la capa-
cité de travail est inférieure à un tiers de celle des travailleurs non handicapés. 
Ces travailleurs sont alors considérés comme des usagers des établissements 
et services médico-sociaux (et non comme des salariés). La Commission des 
Droits et de l’Autonomie des Personnes Handicapées (CDAPH) est chargée 
de statuer sur le milieu de travail le plus adapté à la personne en situation 
de handicap. Toutefois, dans toutes les sphères dont l’emploi, l’objectif des 
politiques publiques reste de favoriser en priorité l’accessibilité et l’inclusion 
des personnes en situation de handicap dans le milieu ordinaire, en vertu de 
la loi du 11 février 2005. Pour cette raison, nous nous concentrerons ici sur 
les études relatives à l’emploi des personnes en situation de handicap dans 
le milieu ordinaire, le secteur protégé n’ayant, à notre connaissance, pas 
encore fait l’objet d’études en économie. Or, ne peuvent être en emploi que 
les personnes en situation de handicap dont les capacités, mais également 
l’environnement, permettent la recherche d’emploi, l’accès à l’emploi et le 
maintien en emploi. Seule une partie des adultes en situation de handicap a 
donc pour le moment suscité l’intérêt des économistes, ceux ayant un handi-
cap faible à modéré de naissance, ou un handicap survenu au cours de la vie (à 
la suite par exemple d’une maladie ou d’un accident, lié ou non à une activité 
professionnelle).

Bien que l’emploi soit le lieu privilégié pour favoriser l’intégration sociale et 
l’indépendance économique, son accès et son maintien sont restreints pour 
les personnes en situation de handicap, ce qui a entraîné l’instauration d’un 
ensemble de politiques publiques d’emploi en leur faveur.

Difficultés d’emploi des personnes en situation de handicap

Le risque d’exclusion sociale et de pauvreté est exacerbé pour les personnes 
en situation de handicap (United Nations, 2018), ce qui s’expliquerait 
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principalement par leur éloignement du marché du travail. En France, leur 
taux d’activité est plus faible et leur taux de chômage plus élevé que pour 
l’ensemble de la population. Parmi les différentes mesures du handicap uti-
lisées dans les données d’enquête et administratives françaises, la reconnais-
sance administrative d’un handicap est la plus fréquente. Selon la Direction 
de l’Animation de la Recherche, des Études et des Statistiques (Dares)125, en 
2022, parmi les personnes en âge de travailler (âgées donc de 15 à 64 ans), le 
taux d’activité de celles ayant une reconnaissance administrative d’un han-
dicap s’établissait à 44 %, contre 74 % pour l’ensemble de la population de 
la même tranche d’âge. Leur taux de chômage était quant à lui presque deux 
fois plus élevé, s’élevant à 12 % contre 7 % pour l’ensemble de la popula-
tion. Par ailleurs, les caractéristiques des personnes en situation de handicap 
en emploi se distinguent de celles de la population générale en emploi  : il 
s’agit davantage de femmes, de personnes âgées (de 50 à 64 ans), occupant 
des emplois d’employés ou d’ouvriers et travaillant davantage à temps partiel 
(Drees, 2023).

Le faible taux d’emploi des personnes en situation de handicap peut s’expli-
quer par l’existence de divers obstacles. D’une part, il peut exister des obs-
tacles environnementaux ne permettant pas une accessibilité suffisante aux 
espaces publics, aux logements, aux transports ou encore aux techniques de 
l’information et de la communication. D’autre part, l’offre de travail et la 
demande de travail peuvent elles-mêmes constituer des freins à l’emploi.

Des barrières du côté de l’offre de travail

Tout d’abord, l’état de santé des personnes en situation de handicap peut limi-
ter leur capacité de travailler126, et en particulier leur probabilité de travailler 
à temps plein (Schur, 2003). Cette limitation varie toutefois selon le type et 
le degré de handicap. Elle est plus importante en cas de forme grave de han-
dicap (Mussida, 2016) et plus faible lorsque le handicap est auditif puisque ce 
handicap apparaît généralement à un âge avancé, ce qui n’empêche alors pas 
d’intégrer le marché du travail dans un premier temps (Boman et coll., 2015). 
Bien évidemment, cette limitation dépend également des moyens mis à la 
disposition des personnes en situation de handicap pour compenser au mieux 

125.  Collet M. Le taux de chômage des personnes reconnues handicapées recule nettement 
entre 2015 et 2022. Dares Focus Octobre  2023, n° 55. Accessible depuis le site  : https://
dares.travail-emploi.gouv.fr/publication/le-taux-de-chomage-des-personnes-reconnues-
handicapees-recule-nettement-entre-2015-et [consulté novembre 2023].
126.  Cela peut alors justifier la perception de ressources minimales qui leur sont propres, même 
si celles-ci peuvent être créatrices d’une trappe à l’inactivité (nous développerons ce point ulté-
rieurement).
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leur situation de handicap (aides humaines et/ou techniques). Par ailleurs, le 
handicap peut augmenter le temps consacré aux tâches de la vie quotidienne 
et aux rendez-vous médicaux, et ainsi réduire le temps disponible pouvant 
être alloué à la recherche d’emploi et à l’exercice d’une activité profession-
nelle (Revillard, 2019).

Le niveau d’éducation moyen plus faible des personnes en situation de handi-
cap, qui peut en partie s’expliquer par le manque d’inclusion du système édu-
catif malgré des progrès réalisés en ce sens, auquel s’ajoutent leurs capacités 
productives en moyenne plus faibles, peuvent également expliquer leur moins 
bonne situation professionnelle. Peuvent alors en résulter des perspectives 
salariales plus faibles (et donc des emplois visés moins qualifiés) dont le mon-
tant concurrencerait davantage celui des prestations d’invalidité et risquerait 
de créer une trappe à l’inactivité. Il est à ce titre important de préciser que 
certains emplois peu qualifiés sont plus susceptibles de générer et/ou d’ac-
croître le handicap (par exemple, la prévalence des accidents du travail et des 
maladies professionnelles dans les emplois d’ouvriers).

Enfin, les personnes en situation de handicap peuvent souhaiter travailler 
mais décider de ne pas rechercher d’emploi si elles anticipent qu’elles n’en 
trouveront pas compte tenu de l’ensemble des obstacles qui peuvent se dresser 
devant elles (anticipations réalisatrices).

Cependant, le faible taux d’emploi des personnes en situation de handicap 
n’est pas seulement dû à des obstacles émanant de l’offre de travail, c’est-
à-dire des personnes en situation de handicap elles-mêmes, la demande de 
travail peut également en être vectrice.

Des barrières du côté de la demande de travail

Du côté de la demande de travail, la discrimination et le manque d’adapta-
tion de l’environnement de travail sont les principaux obstacles à l’emploi 
des personnes en situation de handicap. Puisque l’absence d’aménagement 
de l’emploi (poste de travail, horaires,  etc.) peut être considérée comme 
un acte discriminatoire, nous nous concentrerons ici uniquement sur la 
discrimination.

Sur le marché du travail, la discrimination est définie par Heckman (1998) 
comme la différence de traitement faite par une entreprise (en termes d’accès 
à l’emploi, de salaire, de promotion, etc.) entre deux individus appartenant 
à des groupes sociodémographiques différents et présentant des caractéris-
tiques productives parfaitement identiques. Celle-ci est prohibée à l’article 
L. 1132‑1 du Code du travail.
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Le handicap comme critère potentiel de discrimination est relativement 
peu étudié alors qu’il est, depuis des années, le premier motif de saisine de la 
Défenseure des droits dans le domaine de la lutte contre les discriminations. 
Deux raisons principales peuvent l’expliquer. Il est tout d’abord difficile d’ap-
préhender le handicap dans sa globalité puisque chaque situation de handicap 
est singulière : il existe différentes formes de handicap puisqu’il diffère selon 
sa nature, son degré de sévérité et le moment de sa survenue au cours de la 
vie. Le handicap peut également être visible ou invisible (80 % des handi-
caps déclarés en France sont invisibles127). Une seconde explication peut se 
trouver dans la difficulté de mettre en évidence une telle discrimination. Au 
sens de la définition de Heckman, cela requiert de raisonner à productivité 
identique alors que le handicap peut altérer les capacités productives128.

Parmi les différents types de discriminations pouvant exister sur le marché 
du travail, la discrimination dans l’accès à l’emploi et la discrimination sala-
riale ont été les plus étudiées. La méthode du test de correspondance (appe-
lée méthode du testing) s’est imposée dans la littérature comme la méthode 
à privilégier pour objectiver l’existence d’une discrimination dans l’accès à 
l’emploi. Elle consiste à envoyer à l’employeur plusieurs candidatures fic-
tives, similaires en tous points (en termes de style, expérience, niveau d’édu-
cation, etc.) à la différence du critère que l’on souhaite étudier. Ainsi, elle 
présente l’avantage de pouvoir mesurer l’ampleur des discriminations en rai-
sonnant à productivité identique puisque le seul critère qui distinguerait ces 
candidatures serait, dans le cas du handicap, le signal ou non du handicap 
(au travers par exemple de la mention de la reconnaissance de la qualité de 
travailleur handicapé dans le CV et/ou la lettre de motivation du candidat 
fictif en situation de handicap).

À l’étranger, elle a permis de mettre en lumière l’existence d’une discrimi-
nation à l’embauche en raison de différents types de handicap : moteur (en 
particulier le fait d’être en fauteuil roulant), mental, auditif ou encore visuel 
comme en témoigne la méta-analyse de Lippens et coll. (2023). Ces auteurs 
ont d’ailleurs fait ressortir un résultat global de l’ensemble des 13 études qu’ils 
ont recensées : un candidat fictif à l’emploi en situation de handicap a 41 % de 
chances en moins qu’un candidat de référence fictif de recevoir une réponse 
positive à sa candidature de la part de l’employeur.

En France, en revanche, nous dénombrons seulement trois types de handi-
cap étudiés : le handicap moteur et plus précisément le fait d’être en fauteuil 

127.  CAF. « 80 % des handicaps sont invisibles : le saviez-vous ? », 23 Juillet 2018.
128.  Cependant, en vertu de la loi du 11  février 2005, il est de la responsabilité des entre-
prises de rétablir l’égalité des capacités productives en mettant en place des aménagements 
proportionnés et raisonnables.
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roulant (Ravaud et coll., 1992 ; Mbaye, 2018 ; Mahmoudi, 2021), le handi-
cap auditif (L’Horty et coll., 2022) et le handicap visuel (Chareyron et coll., 
2022). Ces études, portant sur des professions différentes, mettent toute 
en évidence une différence statistiquement significative de traitement des 
personnes en situation de handicap de la part des employeurs en France. Les 
femmes en situation de handicap sont par ailleurs particulièrement pénali-
sées dans l’accès à l’emploi, cumulant ainsi deux désavantages, leur sexe et 
leur handicap (Mahmoudi, 2021).

La discrimination salariale à l’encontre des personnes en situation de han-
dicap a également fait l’objet de quelques études à l’étranger, mais aucune 
en France. Pour l’évaluer, les économistes utilisent les méthodes de 
décomposition de type Oaxaca-Blinder qui consiste à décomposer l’écart 
entre le salaire moyen des personnes en situation de handicap et celui des 
personnes valides en deux parties. La première partie dite « expliquée » 
correspond à la part de cet écart qui résulte de différences de caractéris-
tiques affectant la productivité entre les deux populations. La deuxième 
partie qualifiée de « non expliquée » résulte d’éventuelles différences de 
rendements de ces caractéristiques et peut, sous certaines conditions, être 
assimilée à la discrimination salariale. Plusieurs études, portant essentiel-
lement sur le marché du travail américain ou britannique, ont montré 
l’existence de telles discriminations salariales (par exemple  : Baldwin et 
Johnson, 1995 ; Kidd et coll., 2000 ; DeLeire, 2001 ; Baldwin et Choe, 
2014 ; Kruse et coll., 2018). Là encore, la discrimination salariale serait 
plus importante pour les femmes en situation de handicap (Baldwin et 
Johnson, 1995 ; Schur, 2003).

Afin de promouvoir l’emploi, le maintien dans l’emploi et l’égalité de traite-
ment dans l’emploi des personnes en situation de handicap, un ensemble de 
politiques publiques a été mis en œuvre ces dernières décennies, à la croisée 
entre les politiques de l’emploi et les politiques du handicap. L’efficacité de 
certaines d’entre elles a été évaluée par les économistes.

Évaluation des effets de politiques publiques sur l’emploi 
des personnes en situation de handicap

Politiques en faveur de l’emploi des travailleurs handicapés

En France, deux types de politiques publiques coexistent. Il y a, d’une 
part, des politiques coercitives ciblant la demande de travail, dont le non-
respect fait alors l’objet de sanctions  : l’obligation d’emploi de travail-
leurs handicapés (OETH) ; le principe de non-discrimination en raison du 
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handicap ; l’obligation d’aménagement du poste de travail ; ou encore l’obli-
gation de négocier des mesures relatives à l’insertion professionnelle. D’autre 
part, des politiques d’incitations sont mises en œuvre ciblant la demande de 
travail (par exemple : aide à l’accueil et l’intégration et/ou à l’évolution pro-
fessionnelle des personnes en situation de handicap) et l’offre de travail (par 
exemple : aide à la formation professionnelle, aide à l’emploi).

Sur le plan empirique, les études ont essentiellement cherché à évaluer les 
effets des politiques coercitives, en particulier celles imposant un quota d’em-
ploi de travailleurs handicapés. De nombreux pays ont instauré une telle 
politique de quota, comme l’Allemagne, l’Espagne ou encore le Japon. Elle 
repose sur l’hypothèse que, sans un taux d’embauche minimum imposé, les 
travailleurs handicapés n’auraient que peu, voire pas de chance d’obtenir, un 
emploi sur le marché du travail ordinaire. En France, en vertu de la loi du 
10  juillet 1987, toute entreprise d’au moins 20 salariés a l’obligation d’em-
baucher au minimum 6 % de son effectif salarial total en situation de han-
dicap, sous peine de devoir verser une contribution financière annuelle (à 
l’AGEFIPH129 pour les entreprises privées ou au FIPHFP130 dans la fonction 
publique). Avant l’entrée en vigueur de la loi du 5 septembre 2018131, l’unité 
d’assujettissement était l’établissement. Cette politique est plus connue sous 
le nom d’Obligation d’Emploi de Travailleurs Handicapés (OETH).

Plusieurs études à l’étranger ont montré l’efficacité (assez modérée) de ces 
quotas sur l’emploi des personnes en situation de handicap (Lalive et coll., 
2013 ; Malo et Pagán, 2014 ; Mori et Sakamoto, 2018), même s’ils ne sont pas 
toujours atteints (Krekó, 2019).

En France, les conclusions semblent avoir évolué au fil des réformes de 
l’OETH. La seule étude publiée ayant mesuré l’efficacité de ce système de 
quota a été réalisée par Barnay et coll. (2019) et porte sur la première version 
du quota (loi du 10 juillet 1987). En appliquant une approche en triple dif-
férence aux données de panel de l’enquête Santé et Itinéraire Professionnel 
(enquête SIP), ils concluent que l’instauration du quota a eu un impact néga-
tif sur l’emploi des travailleurs handicapés dans le secteur privé. Plus pré-
cisément, cette réforme a réduit de manière statistiquement significative le 
taux d’emploi des travailleurs 5 ans après la survenue de leur handicap de 
21,5 points de pourcentage dans ce secteur. Une hypothèse avancée par les 
auteurs est qu’une grande partie des entreprises privées préférerait payer la 

129.  AGEFIPH  : Association de Gestion du Fonds pour l’Insertion Professionnelle des Per-
sonnes Handicapées
130.  FIPHFP : Fonds pour l’Insertion des Personnes Handicapées dans la Fonction Publique
131.  Loi n° 2018‑771 du 5 septembre 2018 pour la liberté de choisir son avenir professionnel (1). 
JORF n° 0205 du 6 septembre 2018.
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French et Song, 2014 ; Autor et coll., 2015 et 2016 ; Gelber et coll., 2017). 
L’effet sur l’emploi jouerait sur la marge extensive (baisse de la probabilité 
d’emploi), mais également sur la marge intensive (baisse du temps de tra-
vail). En France à notre connaissance, une étude s’est intéressée aux effets 
des prestations d’invalidité, en l’occurrence l’AAH, sur la situation d’emploi 
des bénéficiaires. Elle aboutit aux mêmes conclusions en se focalisant sur les 
jeunes peu qualifiés (Chareyron et coll., 2022).

Enfin, cet effet négatif sur l’emploi concernerait davantage ceux qui sont 
davantage à la frontière entre l’emploi et le non-emploi, à savoir les femmes, 
les jeunes, les peu qualifiés et les personnes ayant un handicap léger/modéré 
(par exemple : Hanel, 2012 ; Maestas et coll., 2013 ; French et Song, 2014 ; 
Müller et Boes, 2020).

Il ne faut pour autant pas négliger l’importance de telles aides financières 
destinées aux personnes en situation de handicap. L’étude française menée 
par Espagnacq et coll. (2023) montre que pour les personnes souffrant d’une 
affection de longue durée, plus précisément de scléroses en plaques, les reve-
nus de remplacement qu’ils perçoivent leur permettent en partie de compen-
ser la perte de revenu qu’entraîne cette maladie (elle montre également que 
l’impact sur le long terme de cette maladie sur le taux d’emploi est négatif).

Conclusion et recommandations

Même si, en France, la littérature économique sur le handicap est croissante 
depuis quelques années, plusieurs domaines restent néanmoins non explorés 
ou trop peu, à la différence de ce que l’on peut observer dans d’autres pays, 
notamment aux États-Unis.

Tout d’abord, les études françaises devraient chercher à analyser les consé-
quences d’un handicap survenu spécifiquement durant l’enfance. Il est en effet 
important de mieux connaître les conséquences en France d’un handicap sur-
venu tôt dans la vie, non seulement sur les performances scolaires des enfants, 
mais également leurs performances sur le marché du travail à l’âge adulte. En 
outre, alors que plusieurs travaux se sont intéressés à l’aide informelle appor-
tée aux personnes âgées, il n’en existe pas concernant celle apportée par les 
parents à leur enfant en situation de handicap. Or, les coûts de cette aide, 
plus particulièrement indirects, sont susceptibles d’être plus importants, avec 
notamment des effets plus négatifs sur l’offre de travail des parents. Il serait 
donc judicieux de développer des recherches évaluant les conséquences éco-
nomiques sur la famille de la présence d’un enfant en situation de handicap.
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Ensuite, il serait intéressant d’analyser les conséquences économiques du 
handicap en mobilisant davantage de mesures médicales permettant de 
caractériser précisément le type de handicap dont souffre la personne. Cela 
permettrait de déterminer dans quelle mesure les coûts du handicap peuvent 
différer selon son type, ce qui pourrait avoir des implications fortes en termes 
de politiques de compensation à mettre en œuvre. La mise à disposition 
récente, à des fins de recherche, de données médico-administratives, comme 
celles issues du Système National des Données de Santé, peut permettre de 
telles études. En effet, des possibilités sont désormais offertes aux chercheurs 
afin que ces données puissent être appariées à d’autres sources selon l’objectif 
de la recherche visé.

Enfin, les chercheurs souhaitant s’intéresser à l’emploi des personnes en situa-
tion de handicap pourraient se pencher sur le secteur protégé, grand absent 
de la littérature économique française. D’autres thématiques que l’emploi des 
personnes en situation de handicap pourraient par ailleurs être explorées et 
portées ainsi sur des handicaps plus sévères (par exemple : questions d’accessi-
bilité, etc.). À ce titre, les conséquences du polyhandicap pour les personnes 
qui en souffrent et leurs proches aidants mériteraient également une atten-
tion particulière.

Outre les données médico-administratives, les données d’enquête peuvent 
être mobilisées pour développer des recherches dans le champ de l’écono-
mie du handicap. Toutefois, bien qu’il existe en France des enquêtes spéci-
fiquement consacrées au handicap, elles ne sont malheureusement pas assez 
souvent reconduites ou le sont à des intervalles de temps très importants132. 
Concernant les enquêtes nationales, le handicap y est peu présent et, quand 
il l’est, le faible nombre de variables, non unifiées133 d’une enquête à l’autre, 
empêche généralement d’appréhender la pluralité des situations de handicap 
(pour ventiler par exemple les résultats selon le type de handicap). Il est donc 
difficile d’avoir une estimation précise de la population en situation de handi-
cap et de l’étudier. À cette difficulté s’ajoute le fait que, lorsque l’on se base sur 
une mesure déclarative du handicap, les personnes en situation de handicap 
peuvent choisir de ne pas signaler leur handicap ou ne pas être conscientes 

132.  C’est le cas, par exemple, des enquêtes décennales sur le handicap et/ou la perte d’auto-
nomie : enquête Handicaps, Incapacités, Dépendance (HID) de 1998‑2001 ; enquête Handicap-
Santé de 2007‑2008 ; enquête CARE de 2014‑2016 ; enquête Autonomie (en cours).
133.  Différentes variables sont utilisées par les économistes, en fonction des bases de données 
explorées (pouvant émaner de différents producteurs de données), pour approcher la population 
en situation de handicap : le bénéfice d’une aide publique (prestation, accompagnement, héber-
gement,  etc.) ; la déclaration de limitations fonctionnelles (par exemple  : avoir des difficultés 
à entendre) ou de restrictions d’activités (par exemple, ne pas pouvoir se laver seul) ; le recours 
à des aides techniques ; le recours à des aides informelles (proches aidants) ; l’auto-déclaration 
d’un handicap, etc.
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de leur handicap. Par conséquent, si l’on souhaite que le champ du handicap 
soit davantage exploré en économie, un effort supplémentaire de la part des 
producteurs de données est nécessaire. La création en 2020 d’un groupe des 
producteurs de données statistiques sur le handicap et l’autonomie134 donne 
l’espoir d’une meilleure coordination de ces producteurs.
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Annexe 1 : Expertise collective 
Inserm : principes et méthode

L’Expertise collective Inserm135 a pour mission d’établir un bilan des connais-
sances scientifiques sur un sujet donné dans le domaine de la santé à partir 
de l’analyse critique de la littérature scientifique internationale. Elle est réa-
lisée à la demande d’institutions (ministères, organismes d’assurance maladie, 
agences sanitaires,  etc.) souhaitant disposer des données récentes issues de 
la recherche utiles à leurs processus décisionnels en matière de politique 
publique.

L’expertise collective est une mission de l’Inserm depuis 1994. Près de quatre-
vingts expertises collectives ont été réalisées dans de nombreux domaines 
de la santé. L’Inserm est garant des conditions dans lesquelles l’expertise est 
réalisée (pertinence des sources documentaires, qualification et indépendance 
des experts, transparence du processus) en accord avec sa Charte de l’expertise 
qui en définit la déontologie136.

Le Pôle Expertise collective Inserm rattaché à l’Institut thématique Santé 
publique de l’Inserm assure la coordination scientifique et technique des 
expertises selon une procédure établie comprenant six étapes principales.

Instruction de la demande du commanditaire

La phase d’instruction permet de préciser la demande avec le commanditaire, 
de vérifier qu’il existe une littérature scientifique accessible sur la question 
posée et d’établir un cahier des charges qui définit le cadrage de l’expertise 
(périmètre et principales thématiques du sujet), sa durée et son budget à travers 
une convention signée entre le commanditaire et l’Inserm. La demande du 
commanditaire est traduite en questions scientifiques qui seront discutées et 
traitées par les experts.

135.  Label déposé par l’Inserm
136.  https://pro.inserm.fr/wp-content/uploads/2020/08/INSERM_DISC_CharteExpertise.pdf
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Constitution d’un fonds documentaire

À partir de l’interrogation des bases de données bibliographiques interna-
tionales et du repérage de la littérature grise (rapports institutionnels, etc.), 
des articles et documents sont sélectionnés en fonction de leur pertinence 
pour répondre aux questions scientifiques du cahier des charges, puis sont 
remis aux experts. Ce fonds documentaire est actualisé durant l’expertise et 
complété par les experts selon leur champ de compétences.

Constitution du groupe multidisciplinaire d’experts

Pour chaque expertise, un groupe d’experts de 10 à 15 personnes est consti-
tué. Sa composition tient compte d’une part des domaines scientifiques requis 
pour analyser la bibliographie et répondre aux questions posées, et d’autre 
part de la complémentarité des approches et des disciplines.

Les experts sont choisis dans l’ensemble de la communauté scientifique fran-
çaise et parfois internationale. Ce choix se fonde sur leurs compétences scien-
tifiques attestées par leurs publications dans des revues à comité de lecture 
et la reconnaissance par leurs pairs. Les experts doivent être indépendants 
du partenaire commanditaire de l’expertise et de groupes de pression recon-
nus. Chaque expert doit compléter et signer avant le début de l’expertise une 
déclaration de lien d’intérêt conservée à l’Inserm.

La composition du groupe d’experts est validée par la Direction de l’Institut 
thématique Santé publique de l’Inserm.

Le travail des experts dure de 12 à 18 mois selon le volume de littérature à 
analyser et la complexité du sujet.

Analyse critique de la littérature par les experts

Au cours des réunions d’expertise, chaque expert est amené à présenter son ana-
lyse critique de la littérature qui est mise en débat dans le groupe. Cette analyse 
donne lieu à la rédaction des différents chapitres du rapport d’expertise dont 
l’articulation et la cohérence d’ensemble font l’objet d’une réflexion collective.

Des personnes extérieures au groupe d’experts peuvent être auditionnées pour 
apporter une approche ou un point de vue complémentaire. Selon la théma-
tique, des rencontres avec les associations de la société civile peuvent être éga-
lement organisées par le Pôle Expertise collective afin de prendre connaissance 
des questions qui les préoccupent et des sources de données dont elles disposent.
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Synthèse et recommandations

Une synthèse reprend les points essentiels de l’analyse de la littérature et en 
dégage les principaux constats et lignes de force.

La plupart des expertises collectives s’accompagnent de recommandations 
d’action ou de recherche destinées aux décideurs. Les recommandations, for-
mulées par le groupe d’experts, s’appuient sur un argumentaire scientifique 
issu de l’analyse. L’évaluation de leur faisabilité et de leur acceptabilité sociale 
n’est généralement pas réalisée dans le cadre de la procédure d’expertise 
collective. Cette évaluation peut faire l’objet d’un autre type d’expertise.

Publication de l’expertise collective

Après remise au commanditaire, le rapport d’expertise constitué de l’analyse, 
de la synthèse et des recommandations est publié par l’Inserm.

En accord avec le commanditaire, plusieurs actions de communication 
peuvent être organisées  : communiqué de presse, conférence de presse, 
colloque ouvert à différents acteurs concernés par le thème de l’expertise 
(associations de patients, professionnels, chercheurs, institutions, etc.).

Les rapports d’expertise sont disponibles en librairie et sont accessibles sur le 
site Internet de l’Inserm137. Par ailleurs, la collection complète est disponible 
sur iPubli138, le site d’accès libre aux collections documentaires de l’Inserm.

137.  https://www.inserm.fr/information-en-sante/expertises-collectives
138.  https://www.ipubli.inserm.fr/handle/10608/1
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Annexe 2 : Méthodologie 
de la recherche bibliographique

La recherche bibliographique a été initiée en 2019 puis réalisée et mise à 
jour jusqu’à la fin du second semestre 2023. Nous avons sélectionné des 
documents produits au cours des 15  dernières années (sauf exception plus 
anciennes). Parmi ces documents, 3 400  références ont été retenues pour 
rédiger l’expertise.

Bases de données interrogées

Web of science, Scopus, Psycinfo, APA Psyarticles, Psychology and Behavioral 
Sciences Collection, Eric, Education Research Complete, Socindex, Cairn, 
Jstor, Isidore, Pubmed

Mots-clés utilisés

En fonction de la base utilisée, la stratégie de recherche a été réalisée soit avec 
les mots-clés du thésaurus ou de l’index des bases interrogées, soit en mots du 
texte (Titre, Abstract). Les séquences entre guillemets indiquent une suite de 
mots recherchée in extenso et le symbole * indique les mots-clés utilisés avec 
une troncature.

La requête utilisée pour la thématique Polyhandicap a été croisée avec les 
différentes sous-thématiques.

Polyhandicap

Polyhandicap, “Profound intellectual and multiple disabilities”, PIMD, (“Severe 
motor” AND “Intellectual disability”), SMID, (“Motor disability” AND 
“Intellectual disability”), (“Cerebral palsy” AND “Motor disability”), “Multiple 
disabilities”, “Profound disabilities”, (“Mental retardation” AND “Motor 
disability”)
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Définition

Definition, Classification, Taxonomy

Prévalence

Prevalence

Étiologie

Aetiology, Etiology, Pathogenesis, Causality, “Risk factors”, Prenatal, Perinatal, 
Preterm, Term, Stroke, “Brain lesions”, Infections, Contamination, Zica, 
Cytomegalovirus, Genetic, Epigenetic, Epigenomics, Epigenesis, Consenguinity, 
Genes, Mutation, Phenotype, Translocation, DNA

Mortalité

Mortality, “Life expectancy”, Survival

Diagnostic

Diagnostic, Diagnosis, “Physiological parameters”, Screening, “Prenatal 
screening”, “Differential Diagnosis”, “Dual Diagnosis”, “Genetic diagnosis”, 
“Genetic test”

Troubles associés

“Physical health”, Multimorbidity, Comorbidity, Pneumonia, “Chronic respi-
ratory insufficiency”, “Pulmonary infections”, Respiratory, Oximetry, Bronch*, 
Tracheo*, “Oxidative stress”

Constipation, “Gastro-oesophageal reflux”, “Digestive disorders”, Gastrointestinal, 
“Gastric dilatation”, “Duodenal fold”, Pancreatitis, “Deglutition disorders”, 
Dysphagia, Reflux

“Oral health”, “Deformation hip”, Salivation, Drooling, Hip, Mouth, Mastication, 
Dentition, Teeth, Incontinence, Urinary, Enuresis, Urologic*, Cardiovascular, 
Thrombosis, “Heart rate”, Osteoporosis, “Bone Density”, Osteopenia, Sleep, 
“Sleep wake disorders”, “Circadian rhythm”, Apnea, Epilepsy, Pain, “Behavioural 
problems”, “Self-Injurious Behaviors”, “Challenging behaviours”, Anger, “Hand 
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mouthing”, “Psychological distress”, “Psychological problem”, “Self injurious”, 
Challenging, Impulsive, Aggressive, Hostility, Emotion*, Affecting, Psychologic*, 
Anxiety, Depression, “Bipolar disorders”, Psychotic

Fonctions motrices, cognitives, sensorielles

“Physical axis”, “Postural development”, *Balance, “Tonic disorder”, “Motor 
skill”, “Motor activation”, “Motor development”, “Motor cortex”, “Motor 
performance”, “Motor processes”, “Perceptual motor process”, “Motor cor-
tex”, Flexibility, Stiffness, Dystonia, Ataxia, Dyskenesia, “Tonic disorder”, 
Spasticity, Contracture, Scoliosis, Pelvis, Ambulation, Movement, Cognition, 
Perception

“Cognitive ability”, “Cognitive development”, “Cognitive processes”, “Cognitive 
impairment”, Metacognition, “Cognitive models”, “Executive function”, Memory, 
“Short term memory”, “Working memory”, “Mental processes”, Consciousness, 
Awareness, Sensory, Sensation, Perception, Vision, “Visual, Blind*”, Hearing, 
Auditory, “Visuospatial ability”, “Visual motor skills”, “Visuospatial process”, 
Sensorimotor, Psychomotor, Physiology, “Nervous system disorders”, Neurological, 
Neuro*, Neural, Neuronal, Synaptic, Synapse, Cerebellum, Prefontal, Strianum, 
“Limbic system”

Imagery, MRI, Tomography, Imaging, fMRI, EEG

Nutrition

Nutrition, Undernutrition, Malnutrition

Communication

Communication, “Social Communication”, “Verbal communication”, “Nonverbal 
communication”, “Manual communication”, “Affective communication”, 
Interaction, “Social interaction”, Perception, Expression, Emotion*, “Interpersonal 
interaction”, “Interpersonal communication”, “Communication skills”, “Body 
language”, Gestures, Conversation, “Augmentative communication”, “Parent 
Child Relations”

Qualité de vie

Quality of life, QoL, Happiness, Unhappiness, Sadness, Pleasure
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Annexe 3 : Échelle de sévérité 
du polyhandicap

L’Échelle de sévérité du polyhandicap comporte deux volets (voir tableaux 
ci-après) : 
•  le premier portant sur le niveau des acquisitions (Échelle des compétences 
acquises) ;
•  le second portant sur le décompte des handicaps cumulés (Échelle des han-
dicaps associés). 

Chaque volet peut être utilisé indépendamment (Rousseau et coll., 2021). 

Cette échelle est décrite dans le chapitre « Évaluation des compétences et des 
déficiences » de cette expertise. 

RÉFÉrENCE

Rousseau M-C, Baumstarck K, Hamouda I, et coll. Development and initial valida-
tion of the polyhandicap severity scale. Rev Neurol (Paris) 2021 ; 177 : 683‑9. doi: 
10.1016/j.neurol.2020.06.018. Epub 2020 Oct 14.
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La notion de « polyhandicap » apparue en France dans les années 1960 a évolué de 
façon progressive. Le polyhandicap correspond aux conséquences définitives d’une lésion 
survenue sur un cerveau en développement. Au niveau fonctionnel, il associe une déficience 
motrice sévère et une déficience mentale sévère à profonde qui engendrent une restriction 
extrême de la communication, de l’autonomie et de la mobilité.

En lien avec ces difficultés, le polyhandicap implique une complexité et une singularité de 
l’accompagnement et de la prise en soins de la personne, enfant ou adulte. Chacun nécessite 
un accompagnement adapté et global tout au long de sa vie, associant soins génériques et 
spécifiques, éducation, communication, socialisation, aide à la vie quotidienne.

Sollicitée par la Caisse nationale de solidarité pour l’autonomie, cette expertise collective 
fait le bilan des connaissances actuelles dans de nombreux champs relevant de disciplines 
biomédicales et des sciences humaines et sociales, explorant également des sujets jusqu’à 
présent peu évoqués comme la maltraitance.

Le groupe d’experts propose de nombreuses recommandations visant à améliorer 
l’accompagnement et le bien-être des personnes en situation de polyhandicap, ainsi que le 
soutien des familles, des soignants et des aidants. Enfin, cette expertise invite à s’interroger 
sur le regard que l’on porte sur les personnes polyhandicapées.
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