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COMPORTEMENTS-DEFIS TRES
FREQUENTS

PRESENCE FREQUENTE D'UNE
IMPREVISIBILITE ANXIEUSE DES
PERSONNES CONCERNEES

INVERSION DU CYCLE
NYCTHEMERAL

TROUBLES DE LA
COMMUNICATION ET DES
INTERACTIONS SOCIALES

PEU D’EXPRESSIVITE DE LA
DOULEUR

ATTENTION A LA PRESCRIPTION
D'’ANTIPSYCHOTIQUES ET A
LEURS EFFETS PARADOXAUX

PROPOSER UN ENVIRONNEMENT
STRUCTURE ET BIENVEILLANT
POUR APAISER LEUR ANXIETE ET
MINIMISER L’APPARITION DE
COMPORTEMENTS-DEFIS

CONTACTEZ-NOUS

SN

SMITH MAGENIS

Concerne entre 1/15000 et 1/25000 personne

;-  Eléments principaux

> Génétique:

(1) Délétion 17pll.2 emportant le géne RAIll
(90%)
(2) Mutation du géne RAIl (10%)

» Caractéristiques morphologiques:

e Brachycéphalie

¢ Fentes palpébrales Iégérement inclinées
vers le haut

e Hypoplasie médio-faciale avec un
prognathisme

e Lévre supérieure éversée en forme de
“tente”

e Brachydactylie

2 Phénotype médical général:

e Malformations cardiaques, rénales

e Probléemes oto-rhino-laryngologiques
(anomalies laryngées, voix rauque et
grave, otites)

e Inversion du cycle circadien de la
mélatonine

e Scoliose

"y~ Points de vigilance

e Comportements-défis trés fréquents

e Inversion du cycle nycthémeéral

e Troubles de la communication et des
interactions sociales

e Peu d'expressivité de la douleur
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MANIFESTATIONS

CONDUITE A TENIR
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z@? Eléments principaux Evaluation et dépistage des

comportements défis

> Psychiatriques & comportementaux

oy 2

Troubles oppositionnels et agressivité
(colere, irritabilité, intolérance & la
frustration, violence verbale et/ou
physique)

Troubles anxieux

Hyperactivité [ Impulsivité (ne tient
pas en place, a besoin de changer
d'activités régulierement, impulsif dans
les mouvements)

Troubles attentionnels
Automutilations (arrachage d'ongles,
scarifications, se taper la téte)
Hétéro-agressivité (jets d'objets, coups
portés a autrui)

Troubles des interactions sociales
(mauvaise compréhension des codes
sociaux, difficultés dans la réciprocité
sociale, distance sociale inadaptée,
défaut de théorie de I'esprit, mauvaise
reconnaissance des émotions)
Particularités dans les liens aux figures
d’attachement

WARNING

e A la prescription d'antipsychotiques et
a leurs effets paradoxaux
e Aleur imprévisibilité anxieuse

e Evaluation du sommeil, de la douleur

e Recherche d'une cause médicale
générale (vigilance autour de la santé
bucco-dentaire et du transit)

e Evaluation des compétences et des
fragilités cognitives

e Evaluation de I'environnement et de la
vie quotidienne

e Evaluation des particularités motrices
et/ou sensorielles

e Recherche d'un TSA et/ou d’'un TDAH

* Repérage de tout changement de
posture, de regard qui serait un signe
d'alerte

Exemples de situations:

Il est fréquent de recevoir des jeunes ayant
une prescription importante de
neuroleptiques et des comportements-
défis toujours présents. La restauration du
cycle nycthéméral gréce a la prescription
de MELATONINE et ACEBUTOLOL permet
généralement un apaisement du
comportement.

En cas d’agitation persistante, la
prescription & petites doses et en
monothérapie de CLOZAPINE permet aux
personnes concernées de retrouver un
équilibre de vie intéressant.

TRAITEMENT




