


1ère JOURNÉE D’ÉTUDE RÉGIONALE POLYHANDICAP- Lundi 22 Mai 2023-Dijon

Polyhandicap :
un diagnostic et  des spécificités 

 
 

 

 

Dr Julian DELANNE

Médecin généticien CHU Dijon

Coordonnateur centre DEFI-Bourgogne



Définition

• Dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu au cours du 
développement 

• Entrainant de graves perturbations à expressions multiples et évolutives 
• motrice 
• perceptive
• cognitive
• relationnelles avec l’environnement physique et humain

• une situation d’extrême vulnérabilité 
• physique 
• psychique 
• sociale 

• +/- associé à signes de TSA



Définition

• Situation complexe 

• Nécessitant des techniques spécialisées pour le suivi médical

• Apprentissage de moyen de relation et de communication adaptés

• Développement des capacités d’éveil sensori-motrices  et intellectuelles

• Mise en œuvre projet de vie avec but d’autonomie optimale

• Terme anglais : « Profound Intellectual and Multiple Disabilities » 
(PIMD)



Etiologies

• Connue que dans 70 à 80% des cas : 

• Origine « prénatale » (65 à 80%)
• Essentiellement génétique 

• Y compris maladies neurologiques évolutives

• Origine périnatale (10% à 15%) 
• Grande prématurité

• Post-natale < 2 ans (10 à 15%)
• Accident, infections
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Etiologies

Anténatales : 
–Malformations cérébrales génétiques ou non
– Pathologies vasculaires anténatales 
–Embryofoetopahties infectieuses : rubéole, 
CMV, Zika, toxo
–Fœtopathies toxiques 
–Génétiques : Encéphalopathies épileptiques, 
Maladies métaboliques et maladies 
neurodégénératives, Sd de Rett et apparentés, 
Sd polymalformatifs… 

Atteintes neurologiques acquises en post natal 

–Traumatismes 
–Infections 
–Inflammation 
–ACR, AVC et bas débit 
–Maladies métaboliques et neurodégénératives 

Périnatales 

–Grande prématurité 
–Anoxo-ischémie, pathologies vasculaires 
–Infections néonatales dont méningites 
–Métaboliques : ictère nucléaire, hypoglycémies sévères… 

D’après Dr M. Hully



Classification

Paralysie cérébrale

2/1000
Déficience motrice +/-
déficience intellectuelle 
Cerveau en voie de 
développement 
Toutes étiologies sauf mdies
dégénératives

Infirmité Motrice cérébrale

1-1,5/1000
Déficience motrice sans

déficience intellectuelle
Cerveau en voie de 
développement
Etio malformative, infectieuses 
et dégénératives exclues

IMC

PIMD

IMOC

PIMD

Infirmité Motrice d’Origine 

Cérébrale

Prévalence ?
Déficience intellectuelle et 
motrice
Cerveau en voie de 
développement
Etio neurodégénératives exclues

PIMD congénital 
0,35/1000 
DI sévère à profonde+ motrice 
sévère, aucune autonomie 
Dégénératif exclue

PIMD acquis postnatal, 
accidentel et dégénératif 
tardif 

PIMD toutes causes 
0.50 et 0.73/1000 

PNDS polyhandicap. 
D’après : Pr Gérard PONSOT



Déficience primaire/secondaire

PNDS polyhandicap. 
Dr Philippe PERNES



Déficience primaire/secondaire

PNDS polyhandicap. 
Dr Philippe PERNES

1+1=3

- Se potentialisent



Prise en charge pluridisciplinaire

PNDS polyhandicap. 
Pr V. DESPORTES

Associations de patients



Intérêt du diagnostic étiologique

• Adapter la PEC et le suivi

• Adaptation / Mise en place du traitement (épilepsie, maladies 
métaboliques)

• Mettre fin à l’errance diagnostique

• Connaissance histoire naturelle de la maladie

• Prévention des surhandicaps

• Conseil génétique (DPN/DPI)

• Intérêt du dépistage précoce



D’après PNDS polyhandicap. 



Principe de prise en charge

• Pluridisciplinnaire

• Limiter sur-handicap 

• Stabilité médicale

• Favoriser autonomie

• Confort

• Accompagner famille

• Orientation

• Projet de soin

D’après Dr ROUGEOT JUNG. 

Dr M. Hully



Principales Complications

D’après Dr ROUGEOT JUNG. 
M.C Rousseau,Brain Inj , 2015



Focus : Douleur chez le patient 
dyscommunicant

Ne pas passer à côté d’une

constipation chronique, d’une

gastrite (avec ou sans Hp)

D’après C. Cravero



Focus : Douleur (PEC)

D’après PNDS polyhandicap.
Dr Justine Avez 



D’après PNDS polyhandicap.
Dr Justine Avez 



Lieux et structures de 
PEC

D’après PNDS polyhandicap.
Pr Dominique Robert



Conclusion

• Prise en charge pluridisciplinaire

• Coordonnée par un médecin référent (neuropédiatre)

• Projet de vie et plan de soin personnalisé adapté à chaque patient

• Implication des familles

• PEC complexes et complications nombreuses 

• Pathologies évolutives dans le temps

• Réévaluation régulière


