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Groupe de Travail Prader-Willi Auvergne Rhone Alpes
Sous-groupe « Sport, Santé, Nutrition »

Fiche synthétique : Santé

Particularités a connaitre lorsque se posent des problemes de santé chez une
personne avec un syndrome de Prader-Willi (SPW)

1. Alinfirmerie ou en famille

Le SPW présente une « physiologie propre », d’ou des difficultés a faire un diagnostic et un retard de
prise en charge, qui peuvent s’expliquer par les particularités suivantes :

- Une élévation du seuil de tolérance a la douleur
L'absence de douleur peut faire égarer ou retarder un diagnostic. Ainsi, souvent décrits : la
découverte tardive d’une fracture apres quelques jours, une brilure passée inapergue, une
complication digestive grave sans douleurs abdominales ...
Il peut étre intéressant d’utiliser une échelle de douleur a répéter au cours de la journée.

- La dysrégulation des centres thermorégulateurs
La fievre ne s’exprimera pas en cas d’infection ou tardivement par rapport aux symptémes.
C’est donc un signe clinique qui peut manquer.

- De grandes difficultés dans la reconnaissance de leur inconfort et dans I’expression de la
symptomatologie
L'imprécision de l'interrogatoire peut aussi rendre le diagnostic plus difficile et surtout le
retarder.
Il faut donc étre attentif a un changement d’attitude (désintérét pour la nourriture,
renfermement, pdleur, alitement prolongé ...)

- L’absence de perception de la soif
Etre attentif a un risque de déshydratation en cas de grosse chaleur ou d’efforts physiques

intenses

- Une parésie gastrique (paresse de I’estomac qui se vide plus lentement) et ralentissement
du transit intestinal avec retard a I’élimination des selles :
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e En cas de grosses ingestions alimentaires répétées et a courts intervalles, il peut y
avoir un risque de dilatation puis de rupture gastrique (tres rare).
Cette situation peut étre favorisée par la difficulté a vomir, signe bien connu chez ces
personnes.
Il faut donc attacher beaucoup d’importance aux vomissements qui, s’ils surviennent,
traduisent une complication.

e Risque d’occlusion a «bas bruit » (pouvant étre fréquent) favorisé en cas de
traitement psychotrope qui ralentit le transit.
Il peut étre utile de noter la fréquence quotidienne de selles.

e A I'examen, un ballonnement abdominal (dilatation de Iintestin) se verra assez
facilement du fait d’'une faible musculature de la paroi de 'abdomen.

- Une déglutition parfois difficile et des fausses routes fréquentes chez certaines personnes
Des épisodes de suffocation parfois dramatiques ont été rapportés si la personne mange trop
vite et avale de trop grandes quantités mal mastiquées.

- Une tendance aux plaies de grattage
Risque de surinfection de type érysipéle.
Analyser les causes anxiogenes (la personne ne peut les expliquer)
Veiller a réduire et contrdler les moments ou la personne est seule « a ruminer » : aux toilettes
par exemple, et la nuit couvrir les zones de grattage ...

- Une tendance aux thrombophlébites.
Surtout en cas d’obésité et de lymphcedéme (augmentation du volume des jambes)

2. En consultation

Le « c’est bien pour ta (votre) santé » est une phrase clé !

Savoir que pour une personne avec un SPW, la consultation peut étre source d’une angoisse
ponctuelle trées marquée, sur un terrain déja constitutionnellement anxieux.

- Expliquer mais sans trop de phrases, prévenir mais pas trop longtemps a I'avance

- Prendre le RV tot dans la journée afin d’éviter un temps d’attente trop long

- Durant la consultation, essayer de conserver quelques rituels, sans oublier de préciser que la
collation sera prise comme prévu
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3. En cas d’hospitalisation

Le « c’est bien pour ta (votre) santé » est une phrase clé !

- Toujours informer avec des phrases trés simples en conservant une expression bienveillante et
une posture rassurante.

- Bien informer toute I’équipe soignante de I'attitude addictive a la nourriture (table de nuit du
voisin, chambres attenantes, salle a manger du personnel, distributeur de I'étage, etc...)

4. En cas de chirurgie

- Faire programmer l'intervention tét le matin et éviter I'ambulatoire sauf pour des gestes
courts.

- Une surveillance post opératoire soutenue est souvent recommandée.

- En cas d’hospitalisation la veille de la chirurgie, bien veiller au respect du je(ine (tendance a
visiter les placards des offices alimentaires la nuit)

- -Se référer au PNDS du SPW (Protocole National de Diagnostic et de Soins) ; lien ci-dessous

Travaux issus du Groupe de Travail SPW 2020-2023



- J
Prader-Willi |_ I:\) h‘ : ERHR
France a KOChe AUVERGNE RHONE-ALPES

5. Documents a avoir sous la main

- Carte d’urgence a demander par votre médecin au Centre de Référence (démarches
expliquées sur le site de PWF- onglets professionnel puis Médical)
https://www.chu-toulouse.fr/-documents-disponibles-#art9017

- Données médicales du SPW (site Prader-Willi France, onglet professionnel puis Médical)
https://www.prader-willi.fr/wp-content/uploads/Données médicales SPW_PWFCR.pdf

- Protocole National de Diagnostic et de Soins, PNDS 2021 (recommandations pour la pratique
clinique),
https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2021-10/1 texte pnds spw.pdf

- Echelles d’évaluation de la douleur :
Grille GED-DI ci-jointe

EVA utilisée au CERMES (CEntre de Ressources Médico-Sociale) 8 Dombasles-sur-
Meurthe
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Grille d’évaluation de la douleur GED-DI Modifiée pour les TSA
Guide d’utilisation

Toute personne (famille, professionnel) en contact régulier avec le jeune ou I'adulte TSA est habilité a
remplir la grille, sous réserve d’avoir été sensibilisé.
La cotation ne doit pas prendre plus de 10 minutes.

Réaliser un Etat de base :

V' Absence de douleur si possible : Un état de base présuppose une absence de douleur mais ce
n’est pas toujours le cas.

v" Toute évaluation future avec un score plus bas remplacera I'état de base et fera office de « nouvel
état de base »

v" Un état de base doit étre fait chaque année.

Pour les questions avec * (Interagit moins avec les autres, se retire / sommeil / alimentation) il faut
préciser les habitudes de vie, comment est-il habituellement.

Evaluation de la douleur en cas de changement de comportement :

v" Tous les comportements doivent étre cotés sans préjuger de I’existence ou non d’une douleur.

Remplissage de la grille

v" Remplir en bindme (ex deux professionnels, un professionnel + un parent, médecin + parents
ou référent ...)

v" Répondre le plus spontanément possible,

v' Préciser le contexte (Si il a eu un antalgique, si retour famille, si groupe tendu ... TOUT ce qui

peut étre intéressant)

Noter le jour de la semaine (lundi, mardi ...)

Individualiser : il est possible de rajouter quelques précisions sur la ligne des items pour faire

apparaitre les particularités de la personne

Ne pas confondre NA et O (non observé) :

v" NA (ne s’applique pas, il ne pourra jamais le faire) concerne les items que la personne n’est pas
en mesure de réaliser, par exemple : marcher si elle est en fauteuil. NA se retrouve d’une grille a
une autre.

v" 0 non observé = on le I'a pas vu faire

AN

Interprétation du Score :

v' Le score s’obtient en additionnant la cotation de chaque item.
v' Le score est significatif de douleur lorsque I'écart entre I’état de base et I'évaluation est supérieur
a 6.

Ne pas oublier de Réévaluer

v' Aprés prise en charge de la douleur repérée, il est important de réévaluer.

Coordination des IDE des Equipes Mobiles Autismes Région Rhone-Alpes Mise a jour de juin 2017



Grille d’évaluation de la Douleur GED— DI (NCCPC) « modifiée » pour les TSA

Nom : Date :
Rempli par : Age :
Avec: ETAT de BASE ou TROUBLE DU COMPORTEMENT
Période d’observation a définir pour chaque situation (demi-journée, journée, semaine...) préciser :

Instruction pour la cotation 2 = observé souvent mais pas de fagon continuelle
0 =non observé 3 = observé trés souvent, presque continuellement
1 = observé a l'occasion NA = non applicable
Gémit, se plaint, pleurniche faiblement 0 1 2 3 NA
Pleure (modérément) 0 1 2 3 NA
Crie / hurle (fortement) 0 1 2 3 NA
Ne collabore pas, grincheuy, irritable, 0 1 2 3 NA
Interagit moins avec les autres, se retire * 0 1 2 3 NA
Recherche le confort ou la proximité physique 0 1 2 3 NA
Est difficile a distraire ou apaiser 0 1 2 3 NA
Fronce les sourcils 0 1 2 3 NA
Changement dans les yeux : écarquillés, plissés, air renfrogné 0 1 2 3 NA
Auto agressivité 0 1 2 3 NA
Hétéro agressivité 0 1 2 3 NA
Fait la moue, levres fermées, frémissantes, maintenues proéminentes 0 1 2 3 NA
Serre les dents, grince des dents, se mord la langue ou tire la langue 0 1 2 3 NA
Ne bouge pas, est inactif ou silencieux 0 1 2 3 NA
Saute partout, est agité, ne tient pas en place 0 1 2 3 NA
Présente un faible tonus, est affalé 0 1 2 3 NA
Présente une rigidité motrice, est raide, tendu, spastique 0 1 2 3 NA
Montre par des gestes ou des touchers une partie du corps 0 1 2 3 NA
Tente de se soustraire au toucher (tout ou partie du corps) 0 1 2 3 NA
Frissonne 0 1 2 3 NA
La couleur de peau change et devient pale 0 1 2 3 NA
La couleur de peau change et il existe une hyper sudation 0 1 2 3 NA
Larmes visibles 0 1 2 3 NA
A le souffle court ou hyper ventile 0 1 2 3 NA
Retient sa respiration 0 1 2 3 NA
Mange moins, moins intéressé par la nourriture — Mange plus * 0 1 2 3 NA
Dort plus ou dort moins * 0 1 2 3 NA
Contexte : Score :

Coordination des IDE des Equipes Mobiles Autismes Région Rhone-Alpes Mise a jour mars 2021
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