
traverscnt des phascs tlc clipression, surtout parcc qu'ils se ren

dent cle plus en plus contpte tle Jetrrs difldrences par rapport irux

autres.

Il est difficile nrais trös inporternt pour les pirrents cl'en-

fants atteints du PWS dc sc dire que, mömc avec lir mcillcr:re vo-

Iontd du mondc, ils ne pourront pas Uudrir lcur enfant. Lcs capa-

citös d'un enlant souffrant clu PWS sont dij) dötcrmi:rdes ) la

ndssance. ll est crucial que Jes parcnts garclent cc fäit en tötc,

d'unc part pour c1u'ils n'exigent pas trop cle leur cnfant et, d'autrc

p.rrt, qriils puisscnt se tldchargcr dc tout sentimcnt cle culpabilitö:

n len l \ '  r 'n  \U ivJ l l l  (o I \ l f ,n | l | ]en l  l t  
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d'excellcnts soins, il est imirossible d'allcr au-delä dcs linites im

posies par lc PWS. Bien qriils en aient conscience,lcs parents et

Jes prochcs des patients nc doivent ccpcndant pas sc dicouraqer

l,eur engagement, contbind avec lc soutien tle tliffcircmts spdcir

listes, est vital au bien ötrc physiquc ct nental des pcrsonnes

atteintes du P\VS et vaut la pcine dans tous lcs cas, uröntc lors-

rpc le syndronrc n'est pas diagnostiqud imnrüdiatement.

llr I n c i i.r;t i; x i1 s l1{'c t { | r.' I t';,i I i it 1 i i: I I I

Ll plus grandc difficultd d'.r PWS rdside dans la grandc corn-

plexiti de scs symptötnes. Il fäut d'abord que queltl un, par



exenple les mddecins ä la maternitd ou plus tard le pdcliatre trai

tarnt, prenne en considdration ce diagnostic et le fasse confirmer

La plupart du tenps, Je cas cst alors sounris ä un gdndticien qui

expliqr.rera cn de'tail aux parents les consdqucnces d'un tel dia-

gnostic. Par la suite, Jes parents devront contacter un nrddecin

connaissant trös bien ce syndronre, qui pourra leur expliquer ä

nouvcau la divcrsitö dcs symptömcs ct cricr avcc cux une rcla

tion dc conliancc. Lc doctcur cn qucstion dcvrait ögalcmcnt ötrc

capablc d'anticipcr lcs problömcs spicifirprcs liis au PWS ct rc

courir aux difförcnts spöcialistcs au bon nromcnt afin de sollici-

tcr lcur aidc. N'importc lctlucl parmi ccs spöcialistcs pourra

rlors jouer le röle clu coorclinateur. P:u contre, il est essentiel

pour la qualitd de vie de l'enfant concernd et de ses parents, que

le mdclecin qui enclosse cette fonction cld soit un inlerlocuteur

cOmpitcnl.

Limitation de l 'apport calorifique
Le corrtröle et la limitation de I'absorption de calories furent

1es preniöres mesures thdrapeutiques ä ötre prises et sont,

aujourd'hui encore,les plus efficaces pour girer le poicls des pa

tients atteints du I]WS. [.a cld de ce traitement consiste ä faire en

sorte que les patients ingörcnt Ja bonne quantitd de nourriture.

Lcs parents ct lcs dducateurs doivent constanrnrent garder tous

les aliments sous contrölej ils doivent donc surveiller ce que
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mlngc lc pilticnt ct lnettre tous les aliments sous cli. Tuutefiris,

une telle survcil lancc pcrmet seulenrent cle linriter la prisc de

poids, ou l'obdsi(d, rnrris nc pcut la prdvenir

Traitement ä I'hormone de croissance
C'est un fait connu clcpuis la prcnriöre ilescription du syndromc

que les enfants et les aclultes soullrlnt tlu PWS sont plus petits

qnc la nroyenne. A la fln cles annrtcs 1980, il a en outre dti ddcou

vcrt que la nrasse nrusculaire des cnfants atteints du PWS dtait

infdrieure ä celle cl'enlants cn bonnc santö, ll lais souffrant deale

ment cl'une surchirrge pondirllc. (lomne la petite taille, Ie

surpoids ct h nasse nrusculaire rdcltrite sont lcs symptörrles ty-

pitlucs d'un nanque cl'hornrone de croissancc, on colrmenla

dans lcs anndes 1990 ä traiter les enfants pröscntant un PWS

avcc cette hormone. Il a dtd ddrnontri dans dc nombreuses dtlr-

dcs quc h croissance,la composition corporcllc ct lcs capacitis

phl,sitlucs pcuvcnt ötrc andliordes clans Ie cailre d'un traitcment

ä l'hormonc dc croissance.liis r'/r'

Entrainement physiclue quotidien
finactiviti ct lc nranqnc de plaisir i\ taire de l'cxcrcicc physique

sont d'autrcs svmptöncs du PWS. Un traitenlent ä I' ltormonc dc

croissance pcut normaliscr la croissance et altdliorer la contptr

sition corporcllc, rnlis nrönre si ce triritelncnt cst suivi penclant



iongtemps ct quc Ic poids du patient est norntal,ll masse nus-

culirire rcstc conside<ratrlement infdrieure ä la movenne et la

massc adipeuse dlevde. Pour auenicnlcr la masse nrusculaire el

la consomnation d'dnergie, il est important tluc les enfants et les

nclultes conccrnis suivent un progralnmc d'cntraincnrent quoti-

dien et structurö, adapti ) Jeurs capacitds et i\ lcurs cnvics. Les

parents,les pcrsonncs cuncernies et les patients doivcnt se ren-

dre comptc dc l'inportance de l'exercicc physiquc. riu'l

I
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Traitement aux hormones sexuelles
Larr€t du tldveloppement dc la putrcrtd - on pense plr cxcmple

auxjcunes hommes qui ne muent pas est trös pdnible pour lcs

personnes souftiant du PWS. La causc dc cet arröt,l'hypogona

disne (hypofonctionnemcnt dcs tcsticr.rles ou des ovaircs), cst

unc caractdristique centrarle du PWS ct n'affecte pais setLlement

le ddvcloppcment de la puberti er de la maturitd psychologique,

mais irussi la croissance et Ja composition corporelle. ßien qtiil

y ait de nombreuses putrlicirtions au sujct dc l'hypogonadisne

commc symptöme tlu PWS, le traitcl.ncnt hormonal substitutif

est aujounl'hui encore un sujet tle controvcrsc. En cffet, queltlues

persoones croient toujours que l'atlrlinistration dc tcstostdrone,

l'hormone sexuellc normalc näle, ä de jeutres hommcs pourrait

les rendre plus agrcssifs. Pourtant, il ria toujours pas itd tldrlon-

trd scientiliqrcmcnt clue la pubertd et le trailemcnt aux hornto-

nes sexuelles aient unc inflncnce ndgative sur le comportclrlent

des patients atteints du PWS. Nous avons eu de trös bonncs cx

pdriences avec la substitution cn hormones sexuelles, lorscluc ce

traitement a commenci au bon nonrent du point vuc du cldve-

loppement.

Prise en charge prdcoce, physiothdrapie, logopddie
Sclon les besoins spdciliques dc l'cnf'trnt et les types de traitc

ments disponibles Iocalemcnt,lcs sor.rtiens sont proposis dös h



petite enfance. En raison dc l'hypotonie ct de la nasse muscu-

laire insuffisante,la physiothirapic dcvrait rvoir comne pre mier

objectif le renforcement de la musculature. Une prisc cn chargc

prdcoce pernret de favoriser les progrös de I'enlant. lln cas dc

retard ou de troubles du diveloppemcnt de h partilc, la ncsurc

la plus inportante ä prendre consiste i\ recourir ä un logopidistc

dös quc l'enfänt a trois ans.

Soutien psychologique
Les familles dont des enfänts souffrent du PWS sont souvent

soumiscs ä une chargc psychosociale plus lourde que Jes arutres.

En outre, il a dtd climontri quc l'iducation d'cnfants attcints du

PWS peut avoir une forle inlluence sr:r le dövcloppcmcnt dc lcur

poids. Une aide psychologitluc pour lcs parcnts ou lcs thmilles

vise clonc d'une part ä les soutenir ct ä lcs aiclcr ) utiliser leurs

ressources et, d'autre part ä dduquer leurs cnfants avcc davan

tage de clartd et de constance.'lbutefois, I'expirience ddnrontre

aussi qu'il est parfois diflicile pour les tamilles tle se rendre

corrpte que Jeurs propres ressources ne sullisent plus et qu'cllcs

ont besoin tl'une aide extdrieure.


