
Jeune file sans bras ouvrant un coffre fermé à clef avec son pied gauche. 
Gravure sur bois sur un prospectus imprimé en 161 6. - Un texte envers nous 
apprend entre autres choses que cette jeune fille, âgée de quinze ans, n8a 
en Autriche, n'a pas de bras et parle avec la même facilité l'italien, le français, 
le hollandais et l'allemand. 
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Avant-propos 

Annoncer B des parents que leur enfant nouveau-né présente une malfor- 
mation d'un ou plusieurs membres constitue pour ceux qui en ont la charge? 
une lourde tache et peut etre une lourde responsabilité, d'autant plus que 
l'on s'adresse B une femme qui vient d'accoucher. 
Contrairement rB beaucoup d'autres malformations, celles qui frappent les 
membres sont évidentes à àa naissance, parfois même avant la naissance 
depuis la g$néralisation de If&chographie. C'est pourquoi une réponse vala- 
ble à I'anxikté et aux questions des parents présente un caractére d'ur- 
gence. Mais elle nécessite une connaissance suffisante du sujet qui per- 
meae d'esquisser une idée de Savenir de l'enfant, tout en les avertissant 
qu'une réponse plus complo?te et plus précise ne pourra leur être donnée 
que par une &quipe forméle la prise en charge de ces enfants. 
Cet ouvrage, oeuvre de l'équipe du service de chirurgie orthopédique et de 
ré4ducation Nofiatrique de 111nsti9& National de Réadaptation (Saint-Maurice) 
a donc pour bu3 de donner à ceux qui sont confrontés aux premières de- 
mandes des parents des éléments de rBponse et de mesurer l'impact éven- 
tuel de ceee premier@ annonce sur !'avenir personnel, familial et social de 
l'enfant. II est te résultat d'une enquête dont on ne peut se cacher la com- 
plexité. 

Chtrrude présente repose sur une expérience de 25 ans. I I  est bien évident 
que durant cette periode les iddes ont Bvolué à la lumiére des faits. 
Néanmoins, des la création du service, il est apparu à tous qu'il ne s'agis- 
sait pas de traiter des malformations mais de considérer l'enfant dans sa 
globalité et d'apparier en outre une réponse à tous les problèmes posés 
à l'entourage. II fallait au préalable les connaître, ce qui ne s'est fait que 
petit à petit. Des chirurgiens orthopediques spécialisés ne pouvaient pas 



seuls acquhrir les connaissances nécessaires, formes comme ils I'Gtaient 
au seul traitement des malformations. 11 leur fallait être entourés d'une équipe 
comprenant médecins, infirmiéres, kinésithérapeutes, ergothérapeutes, psy- 
chologues et prothédstes. Oes équipes de cette importance étaient ex- 
mptionnelles A cette époque, pour ne pas dire inexistantes. Pour le trai- 
tement, les idees diffBraient sans reposer sur des études suffisamment 
larges, Steinbeck écrivait en 1952 dans ..-A I'eçt d'Eden» : %Un homme 
qui perd ses bras dans un awiden-t doit futrer bngtemps pour sbdapter 
B sa nouvelle confornation, mais ceiui qui na3 sans bras s0ugr.e unique- 
ment da sa singu/arit&, n %'ayantjamais eu de bras, ils ne fui manquent pas. .. 
Senir campte de la sougrance dus A Ia singuiarite est une n6cessitB. Gon- 
sidkrer que le bras ne manque pas à l'enfant n'est qu'une hypothese. Cette 
affirmation ne devait-elle pas être remise en cause en fonction des progrès 
de la prothèse ? En appareillant tes enfants très précocement ne pouvait- 
on pas leur cr4er une image corporelle intégrant la prothèse ? Question 
sans r4ponse que seul le temps pouvait peut-être apporter mais qui a servi 
de base à l'action de l'équipe du service de lYlNR dont ta pluridisciplinarité 
permettait l'intervention d'autres paramètres : l'état d'esprit de l'époque ou 
des époq~es successives, l'attitude de lkntaurage, les conditions dbppti- 
cation du traitement. Cette liste n'est pas exhaustive. 
C'est le mérite de la présente étude que d'avoir tenté une interprétation de 
ces éléments sans prétendre qu'ils ont tous été pris en compte. 

Une étude analytique des lésions anatomiques bien pr6cises est relative- 
ment facile, mais ne peut apporZer qu'une Bnumération. Ette montre ta grande 
variéte des atteintes et des assmiations, et démontre que même sur ce 
plan, même sur une pupufation importante pour un tef sujet, chaque sous- 
groupe ne peut comporter qu'un nombre limité de sujets. trétude syntheti- 
que et statistique serait de ce fait rendue trèsdifficife et les conctusions, 
par consequent, sujettes à caution, Apprécier t'effet de Ia thérapeutique 
orIhopédique, c'est-à-dire I'appareilfage et te cas echéant la chirurgie, peut 
paraltre relativement aisé. II n'en est rien. La diversité des atteintes, !a 
difficulte d%pprticiation des passibles adaptations fonctionnelles des pas 



tients à leur &al, I%quilibre demandé entre la fonction et l'esthétique, le 
gain obtenu par la prothhse mais la gêne qu'elle entraîne par ailleurs, sot% 
des param4tres si nombreux que 1'6tude en est rendue malaisée. 
Et cela d'autant plus que toutes ces données kvoluent tout au long de la vie 
et se modifient selon I'aGitude de I'enfant et de l'entourage à un moment 
donn6, les besoins fonctionnels qui peuvent changer à tout moment, i'im- 
portance aGackke à lYesth6tique, en particulier à l'adolescence. 
Tous ces 616ments &udiés en d6tail permettent de se faire une idée mais 
ne permettent pas non plus de conclusions statistiques. Ils sont cependant 
d'une extr&me utilit6 pour ceux qui seront confrontés à ce probleme car ils 
apporîent de nombreux sujets de r6flexion et incitent à une grande flexibi- 
lit6 dans la thhrapeutique onhophdique, tant en fonction de chaque indi- 
vidu à un moment donn6 qu'en raison de son évolution. 
Le risque d'une étude sur un nombre trop limite de cas est d'attribuer trop 
rs"importance à l'un ou l'autre des faits observés. Un grand nombre de cas, 
comme dans cette &tude, relativise l'influence d'un cas particulier sans tou- 
tefois 1'6liminer complhtem~nt. 
Si findividu 4~01ue au cours de sa croissance, d"alrlres hléments kvoluem 
parallhlement. Dans la pr6sentation de l'avenir qui attend l'enfant malform4, 
il faut en tenir compte. Dire qu'un appareillage pourra plus tard aider I'en- 
fan9 - ce qui est à d6montrer - suppose que cet appareillage soit connu. 
Nous sommes loin de l'&poque où la seule solution possible était de munir 
l'enfant d'une proth4se mécanique (dite pince tink), ires inesthétique et 
commandhe par un harnais g6nant. La prothèse actuelle mue éfectrique- 
ment et plus esthétique est un progres, mais peut-etre y en aura-t-il d'autres 
qui aideront les parents à accepter plus facilement le handicap de leur 
enfant. 

l'annonce de la malformation peut entraîner de la part des parents des 
rkactions tr6s diverses et parfoisdifficiles à interpréter. Ces réactions peu- 
vent procéder d'une philosophie de la vie qui évolue pour chaque individu 
mais également pour la soci6té qui l'entoure. Ce travail le montre bien. 



L'échographie a fait naître un desir d'eugénisme que d'aucuns refusent 
d'emblee, mais que d'autres envisagent, quel que soit le degr6 duhandi- 
cap. 
II est à noter que l'importance des handicaps ne joue pas un grand raie 
dans l'attitude des parents : tes uns acceptent une agénésie grave d'un ou 
plusieurs membres, alors que d'autres s'effraieront d'une malformation 
même sans conséquence fonctionneile ni esthétique. 
Les explications qu'on leur donnera pourront influencer leur décision mais 
pourront parfois nSe?tre pas crues. C'est dans ce cas qu'une association de 
parents peut avoir une influence, dans un sens comme dans ['autre. Mais 
cela ne peut se faire que dans un deuxiéme temps, 

Cavortement thérapeutique, impensable if y a quelques années, est entré 
dans les moeurs. Certains faits rapportés en montrent bien la demande, 
Une même réflexion nécessaire exclut l'urgence et pourtant la décision 
doit parfois Btre prise rapidement. Elle ne peut pas i'être dès le résultat de 
I%chographie connu, 
Prise sous ie choc de la première annonce, elle risque de provoquer par la 
suite des regrets contre lesquels on ne peut plus rien. Certains parents 
disent qu'ils auraient regretté cette décision malgré l'état de I'enfant dont 
ils orlt découvert par la suite les capacités d2daptation et auquel ils se sont 
attachés. 
Quoi qu'il en soit, t'épreuve est difficile à surmonter dès ta naissance. Elle 
se poursuivra pour les parents tout au long de la vie. Leur attitude sera 
influencée par leurs problémes personnels, par ceux de I'enfant, par les 
réactions de l'entourage immédiat et par celles de la société en général, 
tous éléments évolutifs qui exigent une adaptation permanente dans l'aide 
qu'on cherche à leur apporter. L'epreuve subie par les parents et I'enfant 
se répercute inévitablement sur le personnel soignant qui doit faire preuve 
d'une grande souplesse dans cette aide, parfois demandée, parfois reje- 
tée. II fui faut beaucoup de patience. Il faut savoir accepter les change- 
ments d'attitude sans en prendre ombrage, en un mot, être constamment 
disponible. 



Toutes ces consid6rations ont $16 prises en compte dans l'étude r6alisée. 
Mais elles expliquent qu'il ne pe& s'agir d'une étude abstraite où la statis- 
tique prend le pas sur le contact humain. 
Ce qui prhcQde montre bien l'immensedifficulté! de l'entreprise de I'Qquipe 
de Saint-Maurice. M pou~ant, ces difficult6s ont At6 surmont4es par I r a  
qualité! de ceux qui ont men6 ai bien ce travail. fl fallait, pour tirer une con- 
clusion, ou plutBP des conciusions, une connaissance profonde du sujet et 
une grande objectivite dont pouvait faire preuve, disons-le encore, une 
6quipe soudé!e depuis longt~~mps, informée de tous les aspects du pro- 
blQme, ayant tes m6mes objectifs et sans contradiction d'une personne à 
l'autre. 
bourde &ait l'entreprise, dont le succés est à la mesure de l'audace. 

Docteur Paul Massef 

'Chirurgien orîhop4diste, Chef de service du Pavillon B de i'lnstitut National de 
Wadapbîion de Saint-Maurice de 1968 à 1984. 





Les enfants n6s sans bras ou sans jambe ont de tout temps exist6. Ces 
maIIormations congénitales des membres touchent tout le regne animai* 
On en retrouve la trace &travers i'ari : PBmoignage de cas particuliers par le 
dessin, la gravure ou la littBrature, oeuvres d'artistes ayant travaillé avec la 
bouche ou les pieds et qui nous sont parvenues avec des commentaires 
sur feurs malformations. 
On ne peut dire si la frkquence de ces malformations est plus importants 
aujourd'hui. 
La naissance! d'un enfant malformQ des membres constitue, quelle que soit 
i'importance de la malformation, un drame et une épreuve pour te couple et 
la famille. 

Le drame de la thalidomide et le procès de Liège dans les annees 1960, lie 
aux multiples naissances d'enfants malformés des membres, en particulier 
au Benelux et en Allemagne, ont amené Madame Denise Legrix 2, elle- 
meme malform6e des 4 membres, et Radio Luxembourg à lancer I'opéra- 
nion 'Espoif'qui a permis de récolter des fonds remis au Ministère de la 
Santé et de crber I'tnstitut National de Réadaptation dans le cadre de 
l'W6pitat National de! Saint-Maurice, destiné au traitement d'enfants pr6- 
sentant des handicaps moteurs congénitaux ou acquis. 

Confront4s depuis plus de 25 ans B fa prise en charge d e  enfants e?t de 
leur famille, et conscients de l'importance de la manière d'annoncer la mal- 
formation à la naissance, il nous a semblé nécessaire de répondre à rappel 
d'offre sur l'annonce du handicap propos4 par le cTMERHI en 4 $90. 

=Fondatrice de ~'ANEEAD en 1970, avec quelques parents. 
Centre Technique National d'Etudes et de Recherches sur les Handicaps et les 

Inadaplations - 236 bis rue de Tolbiac, 75013 Paris. 



Cette recherche a été menée à bien grt-tce h l'étroite collaboration de VAS- 
sociation d'Etude et d'Aide aux EnfantsAmputés (ASSEDEAI et de i'Asso- 
ciation Nationale d'Entraide aux Enfants et Adultes Dysmélyques 
(ANEEAD). 

Le Docteur E. Raverdy4, pédiatre de l'Institut National de Réadaptation, 
avait, en effet, attiré i'attention en 1972 sur le drame que constituait pour 
un couple la naissance d'un enfant malformé. Elle avait insisté sur ta né- 
cessité d'une écoute et d'une information dès la naissance pour aider les 
parents et t'enfant. 
t e  diagnostic anténatat n'existait pas encore à l'époque. I I  est apparu et 
s'est développé depuis. 
II s'en faut que le diagnostic soit toujours fait avant la naissance, et lorsqu'ii 
est fait, de nouvelles questions se posent au médecin et à la famille aux- 
quelles il faut pouvoir trouver des réponses adaptées. Nous y reviendrons. 

CBcoute, l'information et le respect des parents et de t'enfant demeu- 
rent une priorité. 

4Cf. bibliographie 

1 O 



Les objectifs de cette &tude rgpondent à I'appeld'offre du CTNERHI. 

1. $:tudigr I'impacrt des malformations congénitales des membres sur la 
vie familiale, scolaire et saciale. 

2. etudier les modalit&s de I'annonce à la découverte de la malformation, B 
la naissance ou avant la naissance par I'khographie. 

3. Essayer de voir s'il existe des corrélations entre la qualité de la vie de la 
personne malform6e et les modalités de l'annonce, afin de définir des 
attitudes 2a respecter au moment de I'annonce et de préciser l'aide 
apporter aux parents au momerA et dans les suites de i'annonce ou de la 
d&couverTe. 

PGMB r4aiiter ces obje~fiffs, iU QfaiU dndispensabie de prbsenter la vie de 
UQce!nffawU maBliormQ des membrss ce!t de sa famille pour permettre à ceux 
quIi auront & riaore cetas annonece! ale pouvoir parler de I'avenir. 





Ce travail a 6th rhalis6 par i'Equipe m6dicale du service de chirurgie oilho- 
phdique et de f66ducation p&diatrique5 : 

- 2 Chirurgiens : Docteur Didier Pilliard 
Docteur éirbrarci Taussig 

- 2 ErgothBrapeutes : Madeleine AIwki 
Anne-Marie Derrien 

- 2 Psychologues : Bernadette Boulot 
Marie-Laure Devanz 

en collaboration avec : 
- l'Association Nationale d'Entraide aux Enfants et Adultes Dysméliques 
(ANEEAO)~ ; 
- l'Association d'&ude et d'Aide aux EnfantsAmputes (ASSEDEA)~. 

5Le service de chirurgie orthopgdique et rééducation pédiatrique est situé à I'lnstitut 
National de Rbadapbtion, 14, rue du Val d'osne, 94410 Saint-Maurice 

10, rue du Jura, 7501 3 Paris 
50, rue Mouraud, 75020 Paris 





Point d@ vus d'un pgarrenoû 

Le document que vous altea d6couudr est le résultat &une étude menée 
depuis 3 ans. Elle est interessante pour de multiples raisons. Je n'en souli- 
gnerai que trois : 

9.  Le maître &oeuvre de cette étude est l'équipe médicale du Pavillon B 
de I ' i . i \ d . ~ .  de St Maurice, laquelle a men6 cette! recherche en collaboration 
avec les parents, les jeunes, les associations, aussi bien au moment de 
I1BIaboration du questionnaire et de ladiff usion de I1enqu4te que de la col- 
lecte des r&ponses, jusqu'acau premier d6pouillemen.l. Les parents et les as- 
sociations ont l'habitude de solliciter les avis des médecins. Unverse, en 
revanche, est encore trop rare, il est important d'en faire la remarque et 
d'en remercier l'équipe de Saint-Maurice. Cela rend le document accessi- 
ble à un plus large public, 

2. CeBe &tude nous enlave un certain nombre d'illusions. Par exemple, 
celle de Ia confiance aveugle que nous accordions à l'examen &hographique 
(sur 948 grossesses suivies par echographie, dans 4 9 (4 cas le diagnostic 
d'une ou plusieurs dQformations n'a pas été fait). Ou encore sur la renom- 
mBe des associations dans les maternités (4 % seulement sur 253 familles 
ont entendu parler d'asso~iations au moment de la naissance). Ces consta- 
tations ouvrent un grand chantier de travail pour le milieu médical et pour 
les associations, car les conditions d'annonce du handicap sont encore loin 
d'etre satisfaisantes. 

*Association Nationale d'Entraide aux Enfants et Adultes Dysm4liques 



3. Enfin, ce@& Bt&& est twue* 
Sur le plan associatif, s'il est vrai que 4% seulement des 253 familles ont 
entendu parler d'associations au moment de la naissance, etles se retrou- 
vent sur le listing plus de 25% adhérentes à l'une etrou l'autre des associa- 
tions au moment de l'enquête. 
Sur le plan familial, si difficiles que soient les débuts d'un certain nombre 
d'entre elles, il semble que beaucoup, par la suite, s'en tirent mieux et 
parfois bien. Les chiffres de la scolarité ou de la vie des jeunes adultes 
confirment cette impression, que rejoint aussi l'expérience familiale. Plu- 
sieurs familles n'ont-elles pas vu leur bbbé handicapé, dont l'avenir sem- 
blait limité, devenir un enfant et un jeune plein d'allant, contournant I'obsta- 
@le, inventant d'autres façons de faire, et vivant finalement comme les 
autres, et parfois mieux qu'eux ? 
81 ne s'agit pas de nier le handicap, parfois si écrasant que toute la vie 
d'une famille peut en etre perturbée, mais de se réjouir lorsque les barriè- 
res tombent, que les difficultés s'aplanissent, et que le handicap n'est plus 
qu'une des composantes de la personnalité, laissant intacte son aptitude 
au bonheur. 

Catherine Gimaret 



CWSSEDEA se &jouit de cette collaboration entre associations et milieu 
medical, qui semble etre une premi8re sur ce sujet en France. 

Les r6sultats de l'enqu&e montrent que l'accueil à la naissance n'est pas 
toujours rkussi et pourtant cette enquete n'a touché que des parents qui 
sont passes par des centres medicaux ou qui ont adhéré! à une associa- 
tion. 
Matheureusement d'autres parents sont isoles et portent la naissance d'un 
enfant handicap6 comme un fardeau. Cangoisse et la honte font qu'ils Avi- 
tent tout contact avec un centre m6ciical. 
C'est d'abord pour ceux-là et ceux dont la rbponse montre le désarroi en- 
core latent que I'ASSEDEA souhaite une amelioration de l'accueil, qui pas- 
sera d'abord par une meilleure formation psychologique du personnel d'ac- 
cueil du nouveau-n6 et de ses parents, les sages-femmes, les infirmières 
et les medecins, formation à inclure dans leur cursus universitaire. Cac- 
cueil d'un enfant handicape est d'autant plus douloureux à vivre par les 
parents que l'entourage medical apparaît lui aussi désemparé ou fuyant au 
moment de l'annonce. 
Le rôle d'une association comme la nOtre est de compléter IYnformaîion 
donn6e par I'bquipe medicale, par un soutien psychologique rassurant peu 
aprhs l'annonce ; il y a encore beaucoup à faire auprès des maternitas, des 
setvices sociaux, des centres de soins. 
Cela encourage I'ASSEDEA à poursuivre dans la voie qu'elle s'est fixée : 
- information sysîematique des equipes médicales et sociales sur son acti- 
vité de soutien, 

SAssociation d'Etude et d'Aide aux Enfants Amputtis (ASSEDEAI 



- fourniture de brochures permettant à ces équipes de nouer le dialogue 
sur les questions qui angoissent les parents (leur responsabilité dans le 
handicap, l'avenir de leur enfant), 
- rencontre la plus précoce possible avec les familles qui le souhaitent. 

En conclusion ~'ASSEDEA souhaite que ce travail soit l'amorce d'une colla- 
boration encore plus Atroite avec III.N.R. et les autres centres de soins, 
pour améliorer l'information et le confort moral des familles à l'annonce du 
handicap. 

Le bureau de I'ASSEDEA 



@,pid&mio~ogie et cause 
des rnaDf~rwùa~~ons des membres 

Les malformations cong6nitales des membres sont reconnues des la nais- 
sance. 
Les personnes malform6es ont ét6 longtemps aux confins de la m6de- 
cine : ni malades, ni r6ellement traitées. bfenfant malform6 et sa famille se 
d6brouillaient dans leur contexte socioculturel et parfois pas si mal, comme 
le montre l'exemple de Madame Denise Legrix qui est à l'origine de nom- 
breuses initiatives so~io-m6dicales en leur faveue 

ha thalidomide, médicament tératotgBne (provoquant des malformations) 
dans 20% des cas de prise en d6bN de grossesse a b?P$ la cause de plu- 
sieurs milliers d'enfants malform6s. h'ampleur de cet 6vénement a suscite 
autour d'eux un int6r6t pariiculier dans les ann6es 60. 

II existe peu de donnges 6pid6miologiques concernant ces malformations 
Faute d'une organisation nationale permettant un recueil de donnees pour- 
tant rbalisable grilce à l'informatique. 

Les chiffres en France. 
9 .  11 n'existe, à notre connaissance, que deux registres des malforma- 

tions cong6niPales : 
- le registre de la région Centre-Est pilot6 par le Professeur 

J.M. Robert i3 Lyonl0. 
- le registre de Paris pilot6 par le Docteur J. Goujardll. 

'O Institut Europhn des G&nomutations, 86, rue du Docteur Edmond Nocard, 
69005 Lyon. 

" INSERM U 949, 123, Boulevard de Poiî-Royal, 75014 Paris 



2. Le taux de malformations réductionneltes des membres a été de 3,64 
pour 10.000 naissances dans la region Centre-Est en 1991. 

3. Le tableau 1 indique pour Paris et la région parisienne le taux de 
malformations réductionnelles des membres dont sont exclus les mem- 
bres courts. 

Évolution du taux de réduction de membre 
Taux pocr 10.000 naissances 

1981 1982 1983 1384 1985 1-6 1987 1988 1989 

Tableau 1 
J 

1981 1982 1983 1984 1985 1986 tg87 1988 1989 

12 

I.M.G. O 0.5 0,8 0'8 0,5 1,4 3,3 2,2 2,2 

Naissances 2,7 3 2,8 3,9 2,5 4,s 5,5 3,5 6 

i 4 

Registre de Paris 
Résidents Paris et périphérie. 

Ces chiffres sont supérieurs à ceux estimés habituellement dans la littéra- 
ture mondiale : entre 0,2 et 1,8 pour 10.000 naissances. 

l 2  I.M.G. : Interruption Médicale de Grossesse. 



OU. Les eaeafi;@fi; des malff oamaB0ons 

3. M@canisme 
Rappelons que les membres se dQveloppent au cours de la 6éme semaine 
de la vie intra-utbrine. Ces malformations peuvent correspondre 3 msil6ca- 
nismes : 

- absence de développement : on parle d'agénésie 
- défaut de d6veloppement : on parle de dysmorphog6nése 
- dispatition cl'tln membre qui s'$tait normalement développé comme dans 

la maladie de brides amniotiques. 
Cette distinction, fondamentale sur le plan scientifique, n'a aucune incidence 
pratique, 

2. Fackurs d6clenchants 
Bans la majoriPB des cas, on ne retrouve aucune explication, ce qui est mal 
ressenti par les parents. 
Les facteurs suivants ont &té annoncés et prouv6s : 

- agression chimique : rniJdicarnents, produits toxiques. 
- agression physique : les radiations 
- agression infectieuse 
- brides amniotiques déjh 9voquées, strangulant le membre et pouvant 
le faire disparaître. II s'agit le plus souvent d'anomalies des doigts ou 
des orZeils 

- anomalies utérines : utérus bifide, fibromes utérins, grossesses tubaires 
- hérBdit4 (0'5%) : 
cefiaines malformations sont réellement héréditaires 

* agbn6sie du pouce 
* main fendue ou pied fendu rpince de homard") 

d'autres s'inscrivent dans le cadre de syndrome avec des malforma- 
tions viscerales associees : 

* cardiaque : syndrome de WOLT-ORAM 
* sanguine : anomalie des plaquettes 
* cutanQe : C. W .I.L.D, syndrom 
* musculaire : syndrome de POLAND 



La transmission de ces cas semble récessive autosomique. 
Le plus souvent, ces anomalies sont réellement isolées, mais nous devons 
signaler que dans notre série, une mére et sa fille ont une malformation 
bilatérale des membres supérieurs et que 2 soeurs ont une anomalie voi- 
sine des 2 membres supérieurs. 

L'existence des cas gbnétiques doit rendre claires et prudentes les explica- 
tions aux parents sur le risque de récurrence de la malformation dans la 
fratrie et sur les risques pour la descendance de i'enfant malformé : 

- un conseil génétique est nécessaire, surtout si i'atteinte est bilatérale 
et symétrique. 

- ta surveillance échographique des grossesses ultérieures s'impose. 



Méthodologie de l'étude 

- Les enfants ou adultes venus consulter etlou suivis dans notre service de 
Saint-Maufics. 
- Les enfants ou adultes dont la grille questionnaire nous a été transmise 
par I'ARIEEAD OU I'ASSEDEA. 
- Nous nous sommes autoriscls à ajouter 29 cas n'ayant pas répondu à 
l'enqu$te, mais que nous avions suivis et traités dans le service jusqu'à 
l'âge adulte et dont le dossier medical nous a permis de répondre aux ques- 
tions posees. 

OU. QriiOIle questionnaire; (annexe) 

- Le questionnaire a 6t6 cltabli par l'équipe de recherche, en concertation 
avec les associations de parents, puis transmis aux familles qui l'ont ren- 
voycl entre septembre 3 991 et dclcembre 1992. 
- II a &cl rempli par les parents ssefs, les adultes concernés ou les parents 
et l'adolescent, tous informels de l'utilisation qui serait faite de leur réponse. 
Ils ont volontairement pal4icipB à l'cltude sauf les 29 patients déjà mention- 
n6s. 
- Chaque fois que cela a clPb possible et quand !a famille ou l'adolescent 
cltaient consentantsl les grilles ont clté remplies au cours d'entretiens avec 
les psychologues, les ergoth6rapeutes ou les m6decins du service. Des 
entretiens t6l6phoniques ont permis de compléter les informations. 
- Un programme inf~rmatique~~ a $te réalisé par Monsieur J.M. Set-vent. 

83 en annexe 



II a permis d'introduire toutes les données sur micro-ordinateur afin d%ta 
blir les données chiffrées sur la population concernée, et les corrélations 
entre différents paramètres : en particulier le type de malformation, les mo 
dalités de l'annonce, la qualité de lavie de I'enfant et de sa famille en terme 
de scolarité, loisirs, intégration sociale, et le vécu familial. 

Remarques : 
Nous avons conscience que cette étude repose sur une population sélec 
lionnée : 

1. Par son mode de recrutement : 
- enfants suivis dans le service où depuis plus de 25 ans, sous I'imput 

sion du Docteur P. Masse, notre philosophie a toujours été que l'enfant vive 
dans sa famille et dans le milieu ordinaire, ce qui est réalisable dans Iz 
plupart des cas. 

- adhérents à une association, ce qui, en soi, constitue une démarchc 
volontaire. 

2. Par la forme même du questionnaire : seuls ont répondu ceux qu 
voulaient et pouvaient le faire. 

3. Nous avons également conscience que le questionnaire ne compor- 
tait pas de questions précises relatives à la vie personnelle du père, de f- 

mère, du couple, et de la personne malformée. Les questions touchant 6 
I%thique de vie ont 6té volontairement non abordées par respect envers 
ceux qui nous ont témoigné leur confiance. 

4. De la même manière, la famille élargie aux ascendants, aux collaté 
raux et à la fratrie n'a pas fait l'objet d'une étude particulière. Nous savonc 
pourtant bien cependant que ta présence d'un enfant malformé peut avoir 
des répercussions sur les frères et soeurs qu'il ne faut pasnégtiger. 

5. Enfin, reconnaissons qu'il s'agit du travail réalisé à partir d'une en" 
quête plutôt que d'une véritabfe recherche et que nos analyses ont port4 
essentiellement sur les réponses aux questionnaires. 



- Population de la recherche 
- La grossesse 
- Ba naissance 
- b~ traitement 

- InP6gration sociale et scolaire 
- Etude particulière des adultes 

- Commentaires et réflexions 
- Conciusions 

Pour chacun des chapitres, seront exposés : 
- les donn6es chiffrbes, 
- les corr6laîions possibles, 
- les t&moignages, 
- nos commentaires. 

Mous ne pourrons bviter cgrPaines redites, en particulier sur les possibilités 
d'int6gration sociale en fonction de la malformation. On voudra bien nous le 
pardonner. 
Tous les grobl9mes de traitement, s'ils ne font pas partie de l'objectif de 
I'btude, stricto sensu, ne pouvaient &re ignorés car le traitement contribue à 
aider et la famille et l'enfant dans la réalisation de leur projet individuel. 





Poguiatisn de la recherche 

= ~DENT~~FIGATUON DE LA POPULATION 

- DE"GB%IPT$ON DE$ MALFORMATIONS 

- LA FAMiELE 





Bdeaatib~catlsn de la population 

253 questionnaires sont &ilisables : 

- Saint-Maurice : 19.9 
- AMEEAD 33 
- ASSEDEA 21 
- Autres 8 

- Barents 133 
- Barents i ~ s  aac8lescents 46 
- Adultes 1 0 
- Pannts a P membre de l'6quipe : 31 
- Adulte, + 1 membre de 1'6quipe : 4 
- Cqluipe medicale seule 29 

Rsmairagarres : 
- 405 lettres sont parîies de Saint-Maunce, 96 de I'ANEEAE), 110 de 

I%SSEDEA. 
Pour les 405 questionnaires envoyés de Saint-Maurice, 152 sont restés 

sans rgponse. 77 fois le courrier est revenu en raison d'un changement 
d'adresse, ce qui souligne les difficultés d'un suivi rétrospectif. 

- te pourcentage de r(iponses nous paraît cependant importan$ temoi- 
gnant de l'inter& des parents pour cetté! enquête dont ils attendent beau- 
coup cet dont les conclusions leur ont 6té transmises. 

- Nous avons retenu tous tes questionnaires pour les enfants vivant en 
France, meme s'ils etaient n6s à l'4tranger; mais pour des raisons de prati- 
que culturelle, nous n'avons pas retenu les dossiers de personnes vivant à 
l'étranger, 



- Ce sont le plus souvent les mères qui ont répondu au questionnaire. 

III. Sexe : 

11 8 filles et 135 garçons. 

IV. Âge : 

Cet 8ge a 6th arreté au moment de la réponse à i'enquête et au plus tard au 
31 décembre 1992. Une échelle des 6ges a été retenue correspondant aux 
étapes de la vie scolaire normale. 

- moins de 3 ans 30 
- 3àfians 30 
- 6ci12ans 70 
- 12à 18ans 65 
- plus de 18 ans 58 

Total : 253 

V. D6partement de naissance et domicile : 

Nous avons regroupé les départements selon les régions administratives, 
en ne différenciant pas Haute et Basse-Normandie. 
Notre implantation en Région Parisienne explique que 37% des patients y 
soient nés ou y vivent. 



Memlrrri de cas par r&ron ds nétlmance 





243 enfants sont IIggitimes, 90 01% 4th abandonnés : 9 d'entre eux ont ht& 
adopî6s et 1 vit dans une famille d'accueil. 

Tableau 2 : Ann6e de naissance 

* Les sigles utilisbs dans ce tableau sont explicit6s pages 36 et suivantes. 
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* Les sigles utilisés dans ce tableau sont explicités pages 36 et suivantes. 
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Descslptisn des malformations 

Des termes nombreux : arnblie, dyi;rnélie, ectromélie, amputation congéni- 
Pale designent souvent une m6ms rbalit6 anatomique. De nombreuses clas- 
sifications ont btb proposbes. On nous pardonnera de ne pas faire toujours 
une description scientifiquement exacte. Nous préférons parler de niveau 
d'amputation ou de malformation corresiondant ài des possibilités Oonction- 
nelies et tkélrapeutiques diferentes. Il importe de dire si la main malformée 
est capable de saisir ou si on peut donner la préhension par la chirurgie, et 
si le! membre infbrieur a, ou non, une possibilité d'appui sur le pied, même 
malformb. 

Les anomalies longitudinales correspondent à des anomalies d'un os ou 
d'un membre en continuitg alors que les anomalies transversalescorres- 
pondent Ca une absence du segment sous-jacent, comme on le rencontre- 
rait dans une amputation traumatique. La grille d'exploitation des données 
individuelles (annexe) a permis de préciser : 

- le nombre de malformations et le cbt6 malform6, 
- le type d'anomalie, longitudinale ou transversale, 
- le type de malformafion, 
- la qualit& de la prbhension, 
- la possibilitb d'appui, appareil16 ou non. 

La mul9ipticitB des types de malformation rendait toute étudedifficile si on 
ne regroupait pas les patients en cohortes les moins hétérogènes possi- 
bles : le lecteur trouvera en annexe les données chiffrées concernant topo- 
graphie, nombre, sexe, associations, etc ... et dont ta presence dans le corps 
du rappot-i aurait pu decourager certains de poursuivre. 
Le choix, que l'on retrouvera dans la présentation des résultats, a bté le 
suivant : 



Malformallons des membres supérieurs 

EPA - agénésie transversale au niveau de l'épaule 
BRA - agén6sie transversale au niveau du bras 
ABC - agénésie transversale au niveau de l'avant-bras 
TCP - amputation transversale au-dessous du poignet 
ADG - absence de doigts ( ces 3 anomalies 
APC - absence de pouce ( ont été regroupées 
MFD - malformations des doigts ( en ADG 
P H 0  -phocomklie : cette anomalie comporte un seul os trés court 
au bras terminé par une main malformée, toujours préhensible 
MSC - membre supérieur court : cette anomalie comporte un membre 
supérieur raccourci avec ou sans articulation de coude et une main malformée, 
préhensible ou non 
PFX - indique une main ayant une préhension 
PFN - indique une main n'ayant pas de préhension 

Malformations des membres inférieurs 

FCA - fémur court allongeable : le fémur et 18articufation de la hanche ont une 
structure proche de la normale. Le raccourcissement en fin de croissance 
est toujours inférieur à 12 cm et donc accessible à un allongement pour 
corriger l'inégalité de longueur. Cette malformation est habituellement beau- 
coup plus répandue qu'elle ne l'a été dans notre série. Elle n'est pratique- 
ment jamais diagnostiquée à la naissance et nous avons décidé de ne pas 
l'inclure dans cette étude. 
FTH - fémur très hypoplasique : cette anomalie où le fémur est court s'accom- 
pagne toujours d'une anomalie de l'articulation de la hanche.Tantôt le fémur 
est amputé transversalement à la partie moyenne ou basse et ce membre 
nécessite un appareillage, tantôt il s'accompagne d'une anomalie sous- 
jacente, agénésie péronière etlou tibiale, et malformation du pied. Certai- 
nes formes bilatérales avec conservation d'une jambe et d'un pied peuvent 
permettre l'appui sans appareil. Tous les autres cas necessitent un appa- 
reillage. 



APW agdndsie pdronidre : cette anomalie "accompagne le plus souvent 
d'une anomalie du pied dejet6 en dehors et qui peut nécessiter une correc- 
tion chirurgicale avant la marche pour assurer un appui correct. L'inégalitL' 
de longueur paLa9 &.QI dans ceî-iaim cas accessible ;ia un allongemenit tibiail, 
AT@ - ag$n&sié! tibiarb : elle peut &re totale ou partielle, avec consemation 
du pied d$Qorm$ en dedans et malformations &orteils. Le raccourcisse- 
ment de la jambe est constant et important, parfois accessible B un allon- 
gement quand on a r&ussi une solidadsation chirurgicale du péroné au 
tibia restant. Nous avons inclus, dans cette rubrique, les amputations trans- 
versales de la jambe. 
PlGa - malformations des pieds ( ces 2 anomalies sont 
MBW - malformations des ofleils ( regroupées en PID, 
APA - appui possible sur les pieds sans appareil 
APH - appui impossible sur les pieds ou la jambe sans appareil. 



Ag&&sre @afonaven&b de bras (BRAI 



Malformation des do@$ 
CAWl 







Pour des commodités de pr6sentation, certaines anomalies ont été regrou- 
pées ; la présentation en sera la suivante : 

Tableau 3 

Le chiffre indique le nombre de cas de chaque groupe : le lecteur retrou- 
vera en annexe la description exacte de chacune des anomalies rencon- 
trées. 



Les tabletaux 4 et 5 indiquent le type de malformation par côt4 et par sexe. 

Tableau 4 : Nombre de maffo~mations par cÔiQ 



Tableau 5 : Nombre de malformation par sexe 

TCP (Transcarpienne) 1 14 1 17 1 31 

ADG (Doigt) 1 171  211 38 

APR (Agdndsie pdronibre) 1 14 1 19 1 33 1 

1 Total 1 163 1 177 1 340 1 



Wernaro]u@s : 
- Nous avons drdjà dit que l'anomalie du membre est le plus sowenl 

isolee, mai.; qu'elle pouvait aussi s'inscrire dans le cadre d'anomalies mul- 
tiples. Nous avons obs@f\~$ dans la population etudirde : 

malformations visc9rales vafi$es : 6 
anomalies cidtan6e\s, C.W. I.L. D. syndrom ,... : 9 9 
malformations vePP$brales avec .;coliose : 1 

- Dans 43 cas, uns scoliose non malformative a 6th d8couverte au cours 
de la craissanc~~a, 





Dans 2 cas existaient des anlQc&den-îs de maiformalion : 
1 cas d9ag6nQsie familiale des doigts ; 
1 m&r@ phocom4le bilatcérallai? a donncé naissance à une fille avec les 

2 membres supbrieurs couds. 
2 filles sont nees d'un mame couple, & quetques années d'intewalle avec 
des anomalies des 2 membres supérieurs, plus graves chez la seconde, 
associBes & une luxation conghnitale de hanche.A cette époque, I'échogra- 
phie n'existait pas. 

II y a eu une grossesse ap&s traitement de stérilité, dont on ignore les 
modalit6s. 
11 n'y a pas eu de fhcondation in-vitro ; 
2 filles sont nees, apr&s insbmination artificietle directe, une avec arnputa- 
Pion &avant bras gauche, l'autre avec une amputation transcarpienne gau- 
che. 

Nous avons dBj& vu que 243 enfants sont légitimes et que 9 O enfants ont 
6th abandonnes fb la naissance. 

Plutôt que de tenir compte de ta profession des parents, nous avons pensé 
qu'il etait glus judicieux d'bvaiuer le niveau socioculturel : cette apprécia- 
tion a btQ faite en bquipe. Elle tient compte du niveau d'btude des parents, 



de leur profession et surtout de leur capacité personnelle i3 réagir et i3 faire 
face aux difficultés créées par la naissance de l'enfant malformé. 
Nous avons regroupé ces niveaux socioculturels en 3 groupes. L'informa- 
tion existe pour 250 familles. 

Tableau 6 

1 Niveau 1 milieu favorisé 100 familles (40 %) 1 

Nous avons relevé le nombre important des professions médicales ou pa- 
ramédicales (31 familles) et des enseignants (33 familles). Nous faisons 
l'hypothèse qu'ils'ont plus de facilités pour accéder à une information. Nous 
le reverrons au chapitre «Corrélations». 
Bans les cas d'adoption, c'est le niveau socioculturel des parents adoptifs 
qui a été retenu. 





Age des mères B la naissance de l'enfant malformé 

Cinforlnation est corlnue pour 234 rnéres. 3 mères ont moins de 20 ans et 
3 plus de 40 ans. 

Tableau 8 



Age de$ p&res & il8 ouai$s8nce dg !'enifanil ma!foam& 

Linformation est connue pour 238 peres. 4 ont plus de 50 ans. des 
pBres est plus $lev& que celui des m&res. 

Tableau 9 



Nombre d'années de vie commune la naissance de l'enfant 
malform4 : 

II y a 237 couples 

Tableau 10 

2 membres inf 9 8 1 1  3 1 1 1 

3 membres 20 20 4  1 5 1 4 1 1 1 1  1 

4 membres 33 27 6 2 4 3 2 4  3 2  1 

Tolat 253 237 62 21 28 23 28 15 12 15 12 3 6 8 2 2 

Nous verrons, aux corrélations, s'il existe un rapport entre le Vécu familial et 
la durée de vie commune au moment de la naissance de l'enfant malformé. 



29 couples se sont sétparéts. 
Le Pabteald n'indique le type de malformation que dans le cas de sépara- 
tion. 

Tableau 92 : Rang de l'enfant malformé au moment de la séparation 

Enfant unique 

Second et dernter 1 7101s / 



Tableau 13 : Niveali socioculturel des parents séparés 

Tableau 14 : Vécu Familial des parents séparés (voir notion de Vécu Fami- 
lial page 58) 

Commentaires : 
21 familles se sont séparées sur 237 couples, soit 8,86%. 
Les séparations sont rares, souvent tardives et sont moins nombreuses 
que dans la population générale. 
Il convient de noter que l'enquête couvre une période de plus de 20 ans et 
que la fréquence des séparations des couples s'est modifiée au cours de 
cette période. 
Nous ne pouvons pas affirmer que la naissance de l'enfant malformé ait 
et4 ta cause de la separation. 



Wang <o1@ Ug@nUa;iouft maUfoumB dans la fratrie. 

Nous avons iecgarde si la naissance $'un enfant malforme etait suivie ou 
non d'une autre naissance. Nous avons exclu les familles adoptives. 

Tableau 15 

Le chiffre 9/1 exprime que l'enfant malforme est unique et 215 qu'il est le 
2Bme enfant $'une famille de 5 enfants. 
43 fois l'enfant malform& est unique. Actuellement on ne peut, pour les 
couples jeunes, affirmer qu'il le restera à l'avenir. 
9 97 fois l'enfant malform$ n'est pas resté unique. 
II est i'aîn6 63 fois, I1interm6diaire 32 fois et le dernier 9 02 fois. 
95 couples ont eu une grossesse cons6cutive Ca la naissance d'un enfant 
malforme. 

Remarque : dans 5 cas, le couple a adopte un ou plusieurs enfants après la 
naissance de leur enfant malform6. 



Tableau 16 : Âge de la mère é l  la naissance de l'enfant malformé qui est 
actuellement unique. 

31 mères étant âgées de moins de 40 ans, on peut penser qu'elles sont 
susceptibles d'avoir encore des enfants. 



Tableau 17' : Wgs de la mer@ la naissance de l'enfant malformé qui est 
actuellement swond ou dernier 

Les remarques faites pour les mdres d'enfants uniques sont valables pour 
!es màres &QlenOants çe~-onC%ç et actueltement derniers. 



Pour chacune des familles, nous avons essayé de définir en équipe ce que 
nous avons appelé le  vécu Familial* (VF). il correspond à notre apprécia- 
tion à partir de tous les éléments dont nous disposions. Cela a été possible 
pour 239 familles. 

Nous avons conscience que cette appréciation est forcément subjective, 
mais elle nous a paru incontournable. 
Nous avons classe ce vécu en 5 groupes : 

- VF 1 : bouleversement familial total et durable, 
- VF 2 : famille avec de grandes difficultés, 
- VF 3 : famille avec des difficultés qui s'améliorent avec le temps, 
- VF 4 : famille avec des difficultés, mais qui réagit positivement, 
- VF 5 : famille avec réactions positives des le début et qui persistent 

au moment de l'enquête. 

Remarques : 
- fe classement dans un groupe ne peut que traduire la situation au 

moment de fbnquête et ne préjuge pas de l'évolution ultérieure. 
- nous avons observé pour des familtes que nous connaissons depuis 

25 ans des évolutions du VF au cours des années. Quand ces VF se sont 
modifiés, cela a toujours été dans un sens positif. 



Tableau 48 

Abandon - adoption 

Les enfants rnalform6s abandonn6s sont au nombre de 10 dans notre en- 
quete : 

- 6 gaqons, 4 filles ; 
- 8 abandonnes ai la naissance, 2 abandonnés plus tardivement ; 
- 9 ont 6té adoptés et ont v&u en pouponniére ou en institution jusqu'à 

leur adoption ; 1 a $16 retir6 ài sa famille dans sa petite enfance, finalement 
abandonn6, et plat$ dans une famille d'accueil qui l'élève mais ne l'a pas 
adopte (agénbsie d'avant-bras - n6 en1 977, difficultés psychologiques im- 
portantes). 

Les prernigres adoptions datent de la fin des années 70. On sait les réti- 
cences, sinon les interdictions I6gales qui existaient jusque là pour propo- 
ser un enfant presentanî: un handicap quel qu'il sait à une famille souhai- 
tant adopter. 



Les tiges à I'adoption se situent en majorité dans les deux premières an- 
nées ; 

- 1 adopté à 5 mois - né en 1982 
-1 adopté à 8 mois - né en 1983 
-1 adopté à 12 mois - né en 1981 
-1 adopté à 16 mois - né en 1985 
- 1 adopté à 18 mois - né en 1978 
-1 adopté à 20 mois - né en 1982 
- 1 adopté à 30 mois - né en 1 975 

Les deux autres enfants ont été adoptés beaucoup plus tardivement : 
- un enfant âgé de 8 ans, né en 1976, après un échec de première adop- 

tion (agénésie totale des bras, agénésie totale des deux fémurs et des deux 
péronés). 

- une enfant agée de 9 ans, née en 1976, ayant toujours vécu en collec- 
tivité mais sans avoir été abandonnée à la naissance. 

Sauf pour 1 qui a une agénésie d'avant-bras, pour les 9 autres les malfor- 
mations concernent 2 ou 4 membres et dans des formes sévères : 

- pour 4 : les 2 membres supérieurs 
- pour 2 : les 2 membres inférieurs 
- pour 3 : les 4 membres 

Cimportance des malformations ne représente donc pas un obstacle à I'adop- 
tion. En effet les malformations des enfants étaient toutes connues des pa- 
rents : 

- soit parce qu'ils s'étaient volontairement proposés pour l'adoption d'un 
enfant .handicapé)> sans autre précision (3 fois) ; 

- soit parce qu'on les avait prévenus (7 fois). Ils ont donc accepté l'enfant 
tel qu'il était, après certaines hésitations mais sans pouvoir toujours bien 
mesurer ce que cela impliquait. 



k'Cage des p&rc?ls, h l'adoption, va de 29 à 45 ans. 
rage des meres, à l'adoption, va de 29 à 48 ans. 
Les familles sont en majoritb de grandes familles : 

- 9  enfant unique 
- 9  aîn6 de 2 iadoptbs 
- un 2&me sur 4, tous adoptE.s, dont 3 handicapés 
- un 3&me sur 4 
- un 4&me sur 4 
- un lei- sur 5, aînbe par t'4ge mais arrivée la dernière, enfants naturels 
et adopths 

- un 7&me sur 8 
- un 8&me sur 8 ; 2 enfants naturels, puis 6 adoptes 
- un 6Bme sur 9 tous adoptés, les 3 derniers trisomiques. 

Ce sont donc des famitles avec un charisme particulier. 

Le VBcu Familial est cote ài : 
4 pour 2 familles 
5 pour 4 familles 

II PBmoigne d'une adaptation rbciproque très positive de l'enfant et de sa 
famille. Le \hientirnent de culpabilitb que ressentent certains parents natu- 
rels n'existe pas. 
En revanche, nous avons note un Vécu Familial ài 

- 2 pour 1 famille (agbngsie des 2 membres inférieurs, Gème adopté/ 
9 dont 3 trisomiques) ; 

-1 pour 2 familles (2 avant-bras courts, asthme et bnurésie, 4éme adopté/ 
4) ; atteinte sevére des 2 membres supérieurs, 2ème de 4 adoptés, 
dont 3 handicapbs, mére seule). 

Ces Vecus Familiaux plus difficiles représentent davantage un ensemble 
de problémes concernant globalement le groupe familial, dans lesquels l'en- 
fant agBn6sique a sa place, mais n'est pas forcément seul en cause. Les 
services d'adoption savent bien qu'une si grande génbrosité! est parfois dif- 
ficile à gerer, 



Corrélations avec le Vécu Familial 

Nous avons cherché: à établir des corrtSlations entre lesdifférents parama- 
tres étudiés. Elles ne peuvent qu'essayer d'exprimer la nréalitém des 239 
familles. II serait fallacieux de vouloir généraliser les conclusions. Certains 
chiffres sont non significatifs, d'autres permettent de dégager des tendan- 
ces. 
tes corrélations entre le V&u Familiat et la qualité de I'annonce en anténatal 
ou à la naissance seront indiquées aux chapitres correspondants. Nous 
invitons le lecteur à s'y reporter. 
Ces corréfations ont été faites en fonction du Vécu Familial défini pr4c4- 
demment, 
Pour avoir les groupes les moins hétérogdnes possibles, nous avons re- 
groupé les «Vécu* 1 et 2, les q~V&u» 3 et les -Vécu» 4 et 5, 



- %utes malfoiormations confondues, 58,577% ont un \IF à 4 ou 5. 
16'93% ont un \IF 4 3 
24,68% ont un VF 4 1 ou 2 

On note un meilleur VF dans les cas 
- diagBn&sie de l'avant-bras (70,66%) 
- de malformation des doigts (68,201) 
- de malformation d'un seul membre inférieur (78,26%) 

alors que dans la malformation des 4 membres, le VF 4 et 5 reprksente 
45,16%. 



Iv3ous sommes uren 6 6 ~ ~ ~ 1 e n t s  que I"~nterprcSrat~sn des r@wUIIa~s est a nuan- 
cer dans la mesure où chaque type de malformation est inégalement re- 
présenté. Vautre part, dans les groupes où existent plusieurs membres 
rnalformés, les atteintes distales ne sont pas distinguées des atteintes plus 
importantes. L'analyse plus fine a 4th faite dans ce sens, mais les groupes 
ciitaient tellement restreints qu'aucune conclusion n'était possible. Cela vaut 
aussi pour le tableau suivant. 

Vecu Familial et nombre de malformations 

Tableau 20 : 

La malformation d'un seul membre entraînerait un VF meilleur que les mal- 
formations multiples. 



CeBe corr6lation cherche à d6terminer si le niveau socioculturel de la fa- 
mille influe sur le v k u  familial, 

Tableau 24 

Les mitieux socioculturels favorises semblent avoir un meilleur Vécu Fami- 
lial que les milieux moins favoris6s : on peut faire l'hypothèse que ce r6sul- 
tat reflète la situation de la oapulation générale. 

l2 Se reporter à la page 43 pour la definition des niveaux socioculturels. 



Vécu Familial et professions particuli8res. 

Tableau 22. 

I 

Nombre Nombre 
Professions total d'informations V F l  e t2  VF 3 V F 4 e t 5  

Enseignants 33 33 5 4 24 

15,15% 12,12 % 72,72 % 

MBdicaux et 
paramédicaux 

3 1 30 9 3 18 

30 % 10 % 60 % 

30 % 10 % 60 % 

Total 64 63 14 7 42 

22,22 % 11,11 % 66,66 % 

II apparaît que les enseignants ont un Vécu Familial supérieur à la moyenne 
générale : leur attachement à la réussite scolaire est important et permet 
de valoriser les capacités intellectuelles de leur enfant. 
Les membres des professions médicales et paramédicales ont un VF Iégb- 
rement inférieur à la moyenne générale de la catégorie socioculturelle à 
laquelle ils appartiennent. On peut émettre l'hypothèse que ces personnes 
dont la mission est de veiller à la bonne santé des autres acceptent moins 
bien la réalité d'une malformation. Une autre hypothèse est que le dialogue 
entre parent-médecin ou paramédical et médecin-soignant ou équipe 
soignante est peut-être plus difficile. 



V ~ C M  FamiBial @il nombre dsan8o&@$ de vie commune des parents. 

atinformation existe pour 243 Parniiles. 

Tableau 23. 

Pour les couples ayant de 3 ài 9 ans de vie commune, on constate que le 
nombre de VBcu Familial 4 et 5 est bien supérieur (70% et 63,88%) au nom- 
bre de Vécu Familial 4 et 5 de la population de la recherche (58,57%). 



VF et age de l'enfant à la premiere consuttation 

Tableau 24. 

Age de la 
1 &re Total des 

VF et VF 3 VF 4 

consultation informations et 5 

<= 1 mois 113 35 16 62 
30,96 % 14,45% 54,86 % 

2 mois 25 2 4 19 
8 % 16 O/o 76 % 

Total 229 58 38 133 

Les familles ayant consulté entre 2 et 6 mois ont un VF à 4 et 5 pour 68,42% 
contre 38,09% si elles consultent entre 7 et 12 mois. La chute du VF 4 et 5, 
si la consultation a lieu entre 7 et 12 mois, montre bien l'intérêt d'une prise 
en charge précoce. 



Les 23 parents qui ont consult$ pour la premiére fois au delà de 1 an l'ont 
lait aux Cbges suivants : 

- 7 entre rage de 1 an et 2 ans 
- 8 ài ragé, de 2 ans 
- 4 entre 3 et 6 ans 
- 2 entre 6 et 12 ans 
- 2 entre 14 et 96 ans 

Les telmoignages de certains parents permettent de dire que lorsqu'ils ont 
consult6 apr&s I'age de 1 an et bigin au-delà, c'était souvent parce que ce 
recours rn$dical ne leur paraissait pas indispensable. Cela peut expliquer 
ce chiffre de 5",89% (VF 4 et 59) plus élevé que pour te groupe précédent. 



Vecu Familial et %ge des patients au moment de Isenqu(5te 

Nous avons cherché à savoir si I'age de l'enfant jouait sur le Vécu Familial. 

Tableau 25. 

tes groupes ne sont pas comparables entre eux car les enfants sont nés à 
des époques différentes. En revanche chaque groupe peut être étudié sé- 
parément. Nous avons réfléchi aux hypothèses suivantes : 

- les enfants de moins de 3 ans ont pu bénéficier des progrès de I'ac- 
cueil à la naissance et de l'évolution des mentalités. 

- les enfants de 3 à 6 ans entrant & l'école sont confrontés à un univers 
social nouveau et n'ont pas encore prouvé leur compétence par le biais des 
résultats scolaires. 

- les enfants de 6 à 18 ans rassurent leurs parents en prouvant leur 
capacité d'autonomie. 

- les adultes représentent un groupe héterogène par leur âge, les cir- 
constances de leur début dans la vie et leur parcours personnel : ce chiffre 
de 56'36% pour les VF 4 et 5 montre que la capacité à faire face est remar- 
quable. 



ka grossesse 

- D~RQULEMEMB DE LA GROSSESSE 

~CHOGWAPHUES 

a4~bs;;siloaGss 

- DifjlgnosQle anténatal non lait 

- DhagnosoBa~ ant6nataf fait et non dit 

- D88olgnk~sQi~ antenatal fait et dit 





Déroulement de la grossesse 

Sans que la question ait $té pr&isQment posée, 23 questionnaires sur les 
253 (9%) ont d&rit spontankment des particularités ou desdifficultés avant 
ou au COUPS de la grossesse, qui ont impliqué une surveillance plus atten- 
tive, des examens compl$mentair@s ptus nombreux, parfois des hospitali- 
sations plus ou moins longues. 

On relbve : 
- 2 insbminations arPificielles directes (I.A.D.), 
- 1 grossesse apr&s traitement ds stérilité, 
- 3 grossesses faisant suite & 4 ou 2 fausses-couches, ou à la nais- 
sance d'un enfant mort-n$, 

- 5 grossesses g6mellaires : dans ces 5 cas, seul un jumeau sur les 
deux prbsente une malformation congénitale. Dans 1 cas, le 2éme 
foetus est d$c&d$ in Mero. 

- 4 grossesse abdominale non dtkelée, 
- 2 grossesses A risque (une mare %g6e de 43 ans, une mère 4thylique 
et diabétique), 

- 7 complications du d$b& de la grossesse (malaises excessifs des 
premiers mois, saignements, menace de fausse-couche, obligeant par- 
fois & un cerclage), 

-1 hbrniplegie maternelle au dbcours de la grossesse, 
- 4  tox4mie gravidique. 

Ces 23 grossesses ont toutes fait l'objet d'une ou plusieurs échographies. 
Bans un seul cas, un diagnostic antenatal a ét4 fait (ABC, 1988). 

I l  semble plus difficile pour les parents d'admettre que la malformation n'ait 
pas 616 d4celée maigre cene surveillance accrue et leur incompréhension 
est souvent écrite : 



ccMalgré une grossesse difficile, deux hospita/isations pour menace dbc- 
couchement prémafur6 à 6 mois f/2 et 7 mois 112, et trois échographies, 
on n'a rien trouvé avant la naissance. Alors, à quoi servent ces examens ?;, 
(membre supérieur court + absence de doigts - 1991 - 3 échographies). 

.Je suis restée allongée 2 mois 1/2 en clinique, je ne me levais jamais ; 
jJavais courage et optimisme. Chaque jour passé était un jour gagnti. Je 
savais que j'avais un bel enfant bien constitué, puisque les échographies 
n'avaient rien décel6. Alors, à quoi ça sert ?» (agénésie d'un pied -1 990 - 
6 échographies). 

«Pourtant, pendant rna grossesse, je passais des échographies tous les 
15 jours ; de plus il y a eu pose d'un cerclage. Merci Docteur* (agénésie 
d'un membre inférieur + malformation cardiaque -1 982 - 14 échographies) 

«Après une fausse-couche de 5 mois 1/2 d'un beau petit garçon, on a dé- 
celé des jumeaux à la premiére échographie, mais un des deux a disparu. 
J'ai fait le maximum pour garder cet enfant. Quel chagrin au moment de la 
haissance d'avoir une ravissante petite fille avec une seule main,j(agéné- 
sie d'"nwaot-hra~-4 Q83 .. aslr tc;çli rra &phnnranhi&as) 



Cette incompr6kension semble avoir une influence directe sur le Vécu Fa- 
milial : avec une tr&s forte augmentation des niveaux 1 et 2 par rapport il. la 
population de la recherche. 

Tableau 26 

MOw IlamBliétalll : une grossesse diflicille est déja éprouvante pour la mère, 
mais elle se sent prot6g6e par une surveillance médicale accrue. Si en 
d6pit de cela, l'enfant qui n;alp n'est pas intègre, !es parents peuvent esti- 
mer qu'il y a tromperie et - comme dans les cas de diagnostic échographique 
fait et non dit que nous verrons plus loin - vivre difficitement la malforma- 
tion. C'est une question de confiance. 





Échographies 

.Depuis Y5 ansg /es &hogr;saphie$ mi fait leur apparia'on. Je pense que la 
dPPicult4 de Ia naissance doif B&@ difldrente bien qu'encore douloureuse et 
frastfanP@~> di9 une jeune adulte prbsenlant une agénésie d'avant bras. 

Dans notre population, les 6cho~$raphies font leur apparition en 1975 et s'in- 
tensifient & partir de 8979-9 980. On sait que les premiers appareils ont étiD 
en dbmonstration clans ceriaiines maternités partir de 1972-1 973. 
$'il y a encore des grossesses suivies sans échographie jusqu'en 1983, & 
partir de 898% toutes les grossesses b8néficient de cette nouvelle techni- 
,que d'investigation. 
h'btude du nombre ut'Qchographies par département et par année montre 
une grande dispanPd qui se pou~~iuit B l'heure actuelle. 

Sur les 253 çg~@stionnaires, i l  apparailt que 
- 98 mBre8 n'ont pas eu @&hographie : 

- 71 parce que cela ne se faisait pas (avant 1975) 
- 27 & une période oSd il pourrait y en avoir eu (entre 1975 et 1983) 

-140 ont eu une ou plusieurs 6chographies (nombre connu) 
- 8 ont eu une ou plusieurs &hographies (mais nombre non précisé) 
- 7 n'ont pas r(tppondu àI la question 



Sur les 253 cas, le nombre Tableau 27 
d'échographies le plus fré- Nombre d'échographies 

quemment retrouve est : par grossesse 

1 échographie 27 fois m1à3édi0 m4à6écho 0>6 

2 29 fois 
l 

3 35 fois 
4 22 fois 28% 7% 

Au-delà de 4, il y en a peu 
5 7 fois 
6 9 fois 

4 fois 
5 fois 

Pour 2 grossesses, le nombre d'échographies est très important : 
9 (alors que l'enfant naît avec l'agénésie d'un avant bras en 1988 - 

diagnostic non fait) 
14 (alors que l'enfant naît avec une malformation sévère d'un membre 

inférieur associé à une malformation cardiaque en 1982 - diagnostic 
non fait). 

Dans plusieurs cas, la fréquence des échographies en fin de grossesse 
peut évoquer un diagnostic qu'on veut confirmer mais qui ne sera pas forcé- 
ment annoncé aux parents. 
De même, bien que nous n'ayons pas demandé dans le questionnaire s'il y 
avait eu des radiographies du contenu utérin, 4 mères ont signalé sponta- 
nément en avoir eu, dans les 2 jours précédant la naissance. Y cherchait- 
on des indications concernant I'accouchement proche, ou un complément 
d'information sur I'enfant ? 

-Le jour de I'accouchement, on m'a fait faire une radio que j'ai d'ailleurs 
encore et où l'on voit très bien qu'il n'y a pas de doigts à la main droite. Je 
ne sais pas pourquoi le médecin ne l'a pas  malformation transcarpienne 
-1  983 - diagnostic non fait) 



En gbnbral les parents d'enfants malformés nés avant la pratique de I'écho- 
graphie font peu de commentaires, mais certains expriment avec confiance 
les avantages qu'ils imaginent : 
«A toute jeune femme enceinte #un Mbé malform&, un médecin doit an- 
noncer clairemenPl sans hypm~isi@~ sans phrases détournées, la nature du 
handicap* (malformation bilat6rale des jambes - 1966). 

En r6alit6, cela n'est pas aussi simple. Ainsi que nous l'a dit le Professeur 
Le Marec, p4diafre et g6n6ticien B Rennes, l'échographie est une ~inven- 
tion diaboliqwe~ car les patients ne comprennent pas que ce progrès scien- 
tifique ait des «rat& de d6pistage». 
Peut-&tre faudrait-il que ces failles possibles soient plus clairement expli- 
qu$es aux couples qui a%endent un enfant, par les médecins mêmes qui 
pratiquent les' bchographies. 

Diagwosac anténatal non fait 

11 9 familles ont coch6 cette rubrique, à partir du moment où il y avait euau 
moins cane &hographie pendant la grossesse. 
II est intQressanP de voir fioul ce que i'apparente clarté de cette réponse 
cache de doutes, de pr6sompions et d'incertitudes qui émergent des récits, 
comme le rhsume bri&vemhnt cette mere : 
aQiagnostic non dit, mais peut-être fait. Comment savoir ?» 
II peut s'agir : 
- d'un@ moavicUiuii[~~ qua Da% éeêhoguaphistes peuvent el doivent déceler 
touffes les anuiirna~ias : 
 cela a &t& obligatoirement fait» (agbnésie d'avant-bras -1 988 - 3 échogra- 
phies). 
«Je pense que ce type de malformation est forcément d4cefable 8 l'écho- 
gra,uhieBB (a(g6ngsie partielle du pied - 4  990 - 6 gchographies). 



- d'une incomprehension encore plus grande à cause de l'importance 
des malformations : 
«Ni pour les membres inférieurs, ni pour l'anomalie rénale alors qu'il y avait 
un cas dans la famille. C'est visibfe à I'échographie de 6 mois 11'2 pour 
nymporte qui regardant aprés la naissance* (membre supérieur court bila- 
téral, bec-de-lièvre et malformation riSnale -1 992 - 3échographies). 
«Je suis convaincue que les malfornations ont été vues, mais qu'on ne 
nous l'a pas dit. J'ai eu 4 échographies A 15 jours d'intervalle en fin de 
grossesse# rlmaWoma"tion des hmains, femm court et malfoma%on du pied 
-1 988 - 5 échographies). 
.Aux dires du gynécologue, qui avait suivi ma grossesse (gémellaire), les 
malformations n'avaient pas été repérées auparavant. Nous avons toujours 
des doutes* (agbnésie d'avant-bras, malformation des doigts, agénésie 
tibiate -1979 - 5 échographies). 

- d'un malaise ressenti devant une certaine attitude du corps m6dical 
après la naissance : 
«Le médecin est arrivé tout de suite après la naissance, sans que j'aie vu 
mon bébé : il avait été averti par I'échographiste sans que rien ne m'ait été 
dita, (agénésie d'avant-bras -1982 - plusieurs échographies). 
.Le médecin accoucE7eur qui était aussi celui qui avait suivi ma grossesse 
est resté distant, inexistant, sans explication, gêne de sa part ou même 
 culpabilité^ (agiSnhie d'un bras -1988 - 9 échographies). 

Parfois les parents, après la naissance, ont revu I'échographiste qui a con- 
firmé qu'il n'avait pas fait le diagnostic. 
(#Nous avions enregistré mes échographies en cassettes vidéo. Après la 
naissance, nous les avons revisionnées avec l'échographiste qui a reconnu 
en effet qu'il aurait pu diagnostiquer la malformation au 8ème mois de la 
grossesse. C'est en effet très visible. Un oubli de sa part, ou s'est-il tu vo- 
lontairement ? Nous ne saurons jamais la vérité» (malformation 
transcarpienne -1990 - 4 échographies). 



«Le swrlendemain, j'ai ew la visite de mon gynécologue qui nous a dit avoir 
appris h nowvelle aprgs I'accowckement, qu'il n'avait rien vu aux échogra- 
phies~ (membre supbrieur court, absence de doigts, agénésie fémorale - 
9 990 - 8 &hograpkies). 

Parmi ces parents à qui le diagnostic d'une malformation n'a pas été ré- 
v4i4, beaucoup ne font aucun commentaire. Les autres peuvent être sépa- 
r4s en deux groupes : 
- CIMX wg ff@Qr(fg%Baff 

- ceux qui pensent a posteriori qu'ils auraient peut-être pu choisir une 
interruption de grossesse, et I96crivent : 
«Si on Pavait $w avant, on ne l'aurait pas gardé* (agénésie d'avant-bras - 
4 977 -pas c8"&kographie)). 
4 3  le diagnostic avait &té fait, peut-&tre que nous aurions choisi Pl. KG. 
(ag4nésie d'un bras - 1381 - 1 &hographie). 
<<Si on ILàvait su avant, on nLàwraM pas poursuivi la grossesse. (absence 
bilatterale de doigts, fbmur court -1988 - 5 échographies). 

- ceux qui ne prennent pas de position aussi radicale, mais pensent 
qu'un diagnostic ant6naral leur aurait permis de prendre une décision, quelle 
qu'elle soit. 
.Ce qu'il faut : faire un d<âgno$tic tbt ; les parents sont assez grands pour 
choisir une solution en leur tafOnnant les moyens de prendre une décision 
~61'14cPiie~ (agénesie d'avant-bras- 1980 -1 échographie et 1 radio à 36 
semaines). 

- ceux qui expriment une contradiction trés douloureuse. 
«Bien sûr; lors~g~~e je constate comme A!. est un beau bébé, je me dis com- 
ment ose-t-on s'en d4faire ? P3OuppCint je sais bien que si on mkvait dit B la 
12dme semaine de ~rossesse : «votre enfant a une malformation dont on 
ne pourra mesurer la gravit4 qw'd la naissance, je n'aurais pas hésité, mewr 
trie et blesséeu (agénésie partielle d'un pied -1 990 - 6 échographies). 

- c@ûûx p@nS@nB cg@%l D U ~ ~ B ~ M X  ainsi 
- parce que, par principe, ils n'acceptent pas l'idée d'une I.T.G. (Inter- 

ruption VherapeuPique de Grossesse). 



«De toutes façons, même si on m'avait annoncé 'des anomalies', je ne 
l'aurais pas supprimée» (absence de doigts, agénésie bilatérale partielle 
du - 1980 - 1 échographie). 

- parce que n'ayant pas connaissance de la malformation, la grossesse 
a pu ainsi se terminer plus sereinement : 
«A mon avis la malformation a été vue à l'échographie du 9ème mois, mais 
pas dite, heureusementu (absence de doigts -1989 - 4 échographies) 
«A un mois de l'accouchement, il n'aurait pas été possible de l'annoncer 
aux parents., (agénésie des deux bras au-dessus du coude - 1984 - 1 écho- 
graphie). 
«La dhsolation des médecins de ne pas s'en être rendu compte aux écho- 
graphies et moi de me demander ce que ça aurait changés (agénésie d'un 
bras -1 983 - 4 échographies). 

Si on examine les chiffres, on voit que le pourcentage de diagnostics non 
faits a beaucoup chuté dans les trois dernières années, passant de pres- 
que 75% à un peu plus de 50% pour le groupe des enfants de moins de 3 
ans. 



Tableau 28 

Cela indique une progression du nombre de diagnostics anténataux dans 
les 3 dernieres annees. 
Pour ces parents, qui le diagnostic n'a pas été dit, les Vécus Familiaux 
sont comparables ài ceux de l'ensemble de la population de la recherche. 



Tableau 29 

VF1 VF2 VF3 VF4 VF5 Total 

Population 
de la 31 28 40 57 83 239 
recherche 

% 25 16 59 1 O0 

Cas de 
diagnostic 11 17 19 25 42 114 
non fait 

% 24 17 59 1 O0 
¶ 

Depuis toujours et jwsqu'au début des années 80, la découverte de la mal- 
formation à la naissance a été la seule réalité et le demeurait encore dans 
la plupart des cas jusqu'au début des années 90. 

Tableau 30 

Diagnostic non Diagnostic fait et Diagnostic fait et 
fait non dit dit 

1990 8 2 : 1 certitude 
1 : présomption 2 

1991 5 1 (doutes tus) 3 

1992 3 1 (certitude) 5 

Depuis 1992, un changement s'amorce puisque pour la première fois, il y a 
eu davantage de diagnostics faits et dits que de diagnostics non faits. 
Entre ces deux possibilités, il existe une petite marge de diagnostics faits 
et non dits que nous allons observer maintenant. 



Diagnostic antenatal fait et non dit 

Cela correspond 8 lane question pr4cise de notre enquete. 
18 familles Ont r4pondu affirmativement, & partir du moment oid il y avait eu 
une 4chographis au moins pendant la grossesse. 
Mais la lecture détaill4e cies rérponses, on s'aperqoit que la distinction 
entre ~cQi&7~~nostic non &itu érP «Diagnostic fait et non dit» n'est pas aussi 
simple qu'il y paraît. 
8 parents n'ont pas comment4 davantage leur réponse : «Diagnostic faif et 
non diIf) 40;1 on ns sait donc pas ce qui leur permet cetteaffirmation. 
Il n'y a que 8 cas polar lesquels le mbdecin a bien reconnu qu'il avait fait le 
diagnostic, avec parfois un certain degré d'incertitude, mais ne l'avait pas 
révéI$ aux parents, en tout cas d'une façon compréhensible pour eux. 

«Deux mddecins m'ont dit que ce n'&tait qu'une demi-surprise pour eux,w 
le r&suliLntdes $chographiesu(2 membres inférieurs courts - 1985 - 3 Bcho- 
graphies) 

«Le m&decin i'a reconnu B la nabsance~(agénésie transcarpienne -1 990 - 
4 échographies). 

«Le diagnostic de I%g&n$sie Btait bien signal4 sur le compte-ren& de /a 
2&me Bchographie (28 semaines) mais le medecin ne nous a rien dit. Les 
termes employdce Btaient abrdg&s et difficilement compr.4hensibles par des 
parents non $pdcia/istes mddicafemenb (agénésie d'avant-bras - 1 987- 2 
&ehogrwhies, parents enseignants). 

«En fait iln'y a pas eu d'annonce ant&nafa/e, simpjement des doutes sur Ie 
bras droit au &me mois :M C&st bizarre, on ne vuif pas le bras droit>*.,. 
mais, r8ssurant «on voit les doigts qui bougri?nt (phocom4lie droite - 1 992 
- 6 échographies dont 3 dans le dernier mois). 

~L'&cho~raphisb nous a dit qu'ilavait eu des doutes mais qu'il n'avaitrien 
ditu (absence de doigts - 1999 - 3 échographiesk 



Si la plupart déplorent en premier lieu de ne pas avoir été mis au courant 
de la malformation, aucun d'entre eux n'écrit formellement quelle décision 
un diagnostic anténatal leur aurait permis de prendre. 

Par contre, certains parents reconnaissent à I'échographiste : 
- le droit de nhvoir qukne *quasi-certitude. de la malformation, et de ce 
fait de ne pas l'avoir annoncée formellement ; 
- te droit de décider pour eux, parfois. 
d e  I'évidence pow l'obstétricien, que le handicap soit physique ou non, 
un avortement thérapeutique n'&ait pas souhaitable~(absence de doigts 
- 1987 - 4 échographies, naissance suivant le décés à la naissance d'un 
enfant trisomique 18 - Parents médecins). 

Certains admettent éventuellement que cette information ne leur ait pas 
été donnée, mais pensent qu'elle aurait dû figurer dans le dossier médical, 
permettant à l'équipe obstétricale de se préparer à la naissance et à I'ac- 
cueil d'un enfant différent. 
«Le médecin présent à l'accouchement était totalement ignorant du fait» 
(agénésie transcarpienne - 1988). 
«Nous reprochons au Docteur qui me suivait de ne pas avoir prévenu ses 
coll&gues pour l'inscrire sur le dossier de l'accouchement. Ainsi le Docteur 
quim'a accouchée n'auraitpas Bté aussisurpris»(agénésie transcarpienne 
- 1990). 

Quoi qu'il en soit, les récits de la grossesse, de I'accouchement et de I'an- 
nonce de la malformation à la naissance nediffèrent pas des autres récits 
de façon particulière, avec une majorité de grossesses simples et d'accou- 
chements eutociques. 
Grossesses : 14 simples 

1 cerclage 
1 suivi particulier après la naissance d'un enfant 

trisomique 18 décédé 



Gchographies : 4 2 cas 
2 5 cas 
3 3 cas 
4 2 c m  
5 O cas 
6 1 6% 

7 1 cas 
14 B cas (cerclage) 

On peut souligner 4 fois un nombre tr&s important d'échographies. 

Accouchements : 15 normaux 
4 cesarienne 

Cannonce a $96 : correcte 4 fois (cf définitions page 11 0) 
maiadroite 4 fois 
inacceptable 6 fois. 

bg Vbcu Familial est connu pour 9 3 familles : 

Tableau 39 

Sb 

Cas de 
diagnostic fait 
et non dit 

Sb 

i - - . < ~ .  

25 II 

2 

9% 
1,. 

3 2 

39 

100 

13 

105 

2 

59 

3 3 

46 



Bien que ceee population soit limitbe en nombre, on re12tve pour elle da- 
vantage de niveaux 1 et 2 que dans la population de la recherche. 

Peut-on concIure que pour ces Qarents, la conviction : 
- que des éléments aussi graves n'aient pas été décelés par des sp8- 

cialistes, 
- ou ne leur aient pas ét4 annoncés de façon claire, 
- et n'aient pas été transmis à l'équipe obstétricale, 

ne leur permet pas d'envisager l'avenir de leur enfant aussi positif que pour 
tes autres, parce qu'ils ont été dépossédés d'une information et d'une déci- 
sion qui devaient leur revenir de droit ? 



Diagnostic anténatal fait et dit 

Avec l'apparition des khographie~, le diagnostic anténatal est devenu une 
r6alitQ. 

Je trouve que;? de nos joursI sd l'on peut savoir le diagnostic avant la nais- 
sance et que;? c~stpossiblel on divrait avertir les futurs parents et les pr&- 
wnjr pour qu'ils sachefit ce;? qui peut leur arriver et aussi toutes les infor- 
mations relatives la vies, &rit une jeune fille née en 1972 avec une agé- 
n6sie davant-bras, que ses parents, très choqués à la naissance, n'ont 
prise avec eux qu'à plus d'un mois. 

En tout cas, les parents dont les enfants sont nés avant, y voient presque 
tous un progr&s. 

Nous avons rQ49enu, pour la recherche, 15 cas de diagnostic annoncé, et 
dont la grossesse a && men& à terme. 

L'origine de ces 45 dossiers est ainsi répartie : 
1 ASSEDEA 
P ARIEEAD 
1 inconnu 
9 2 ss MU&@ 

Sur les 92 dossiers de St Maurice, 8 couples ont rencontre notre équipe 
(dont un par t6lbphone) pendant la grossesse, après la découverte 
&chographique de la malformation, sur le conseil (parfois impératif) de l'obs- 
éktricien ou de I'klnograpkiste qui a fait l'annonce. 
Nous n'avons connu les 4 autres qu'après la naissance. Parmi ceux-ci, un 
dossier est pariiculier puisqu'il s'agit d'un garçon adopté, dont la famille 
adoptive a pu savoir que le diagnostic avait été fait au 8ème mois de la 
grossesse et que les parents avaient demandé aussitôt une césarienne en 
vue d'un abandon (malformation des 4 membres - 1985). 11 s'agit d'ailleurs 
du premier diagnostic anîbnatal connu de notre sewice. 



Étude des dossiers : 

- 7 filles, 8 garçons 
- Répartition géographique : Paris et la grande couronne en majorité 
(11 cas) 

Des couples venant parfois de loin (Orléans, Rouen, Nancy, Montpellier) 
ont été adressés à des services d'obstétrique parisiens en raison de leur 
notoriét6. 

- Le premier diagnostic anténatal de notre recherche a été posé ; 
1 fois en 1985 - atteinte sévdre des 4 membres 
1 " en 1987 - membre supérieur court bilatéral 
2 " en 1988 - agénésie d'avant-bras 

agénésie d'avant-bras 
1 " en 1989 - membre supérieur court bilatéral (génétique) 
2 " en 1990 - agénésie d'avant-bras 

agénésie d'un pied 
3 " en 1991 - absence de doigts unilatérale 

absence de doigts unilatérale 
agénésie transcarpienne 

5 " en 1992 - agénésie transcarpienne 
agénésie transcarpienne 
agénésie d'avant-bras 
agénésie transcarpienne 
agénésie péroniére 

Notre équipe, spécialisée en orthopedie pédiatrique, a rencontré en con- 
sultation anténatate les parents d'un des enfants nés en 1990, deux des 
trois enfants nés en 1991, et les cinq enfants nés en 1992. 
Nous avons rencontré en consultation anténatale 6 nouveaux couples pour 
l'année 1993, qui ne font pas partie de la recherche. 

Peut-on parler de progression du nombre de diagnostics antenataux ? Cela 
paraît probable, mais i l  faudra le confirmer dans les années àvenir. 



L'annonce a 6t6 faite : 
- par un 6cAographiste P O  fois 
- par un gyn6cologue 3 fois 
- non p&cis6 8 Pois 

à IJ&hogfaphie de : 
- 16 semaines 1 fois 
- 20 semaines 3 fois 
- 21 semaines 1 fois 
- 22 semaines 1 fois 
- 24 semaines 3 fois 
- 2% semaines 1 fois 
- 26 semaines 3 fois 
- 28 semaines 1 fois 
- 361 sam~n9ss P foiç 

Sad pour un entant olr le cdi-nostic a aité prhocement posé (à 16 semai- 
nes, ag6n4sie #un pied, 1990) les malformations ont aite découvertes C* 
partir de 20 semaines, une fois trds tardivement Ca 32 semaines, (malforma- 
tion skvdre des 4 membres, 1985), de toutes fa~ons au-delà des délais 
l6gaux en France d'interruption volontaire de grossesse. 

Q98nnonwocs de lai maUûorm8!iow d 096chogsaphie est ressentie comme un verdict 
dramatique ; souvent c'est la confirmation d'un doute qui avait ét4 plus ou 
moins clairement exprim6 aux parents à qui on avait assuré jusque là que 
tout allait ires bien. 

«J'&tais rassurde, car j'avais d&j& eu six dchwraphies où il &tait not4 que /a 
structure! $tait compldte* (agknésie @avant-bras, 1988, décelée lors d'une 
hchographie B 26 semaines). 

«He? m'a Poujours dit que cf$ta;t une grossesse qui se (96roulait paflaite- 
ment bien, que tout allait bien, y compris I'4chograaphie obr'igatoire B 22 se- 
maines>, (ag4nésie des doigts, 1991, découverie lors de la quatrième écho- 
graphie à 26 semaines). 



La plupart du temps, l'annonce a et6 rapportee comme brutale, sans expli- 
cations sur la malformation, sans envisager l'avenir possible de l'enfant, 
sans prendre en cornpte le desarroi des parents pour qui tout s'écroule et 
qui, presque tous, ont immédiatement pensé qu'ils ne pouvaient pas pour- 
suivre cette grossesse, pourtant désirée et bien avancée. 

-L'annonce du handicap nous a été jetée en plein visage. Aucune explica- 
tion, aucun recours, aucun soutien moral ne nous a été fournim (agénésie 
d'avant-bras, 1 990). 

Et pourtant, même si cette pensée les a un moment effleurés, ils ont été 
choqués quand le médecin a proposé un avortement, notamment une jeune 
femme phocomèle bilatérale qui a appris lors de sa deuxième grossesse 
que sa ma1formati;on était génétique et que le bébé qu'elle attendait présen- 
tait la même malformation qu'elle (1 989). 
II s'ensuit une période cahotique qui a pu durer plusieurs semaines où les 
parents ont été ballottés entre des sentiments contradictoires, des avis mé- 
dicaux parfois opposés, où ils se sont sentis seuls, réclamant souvent eux- 
mêmes des examens complémentaires. 

«Nous étions seuls face à notre décision. Aucun renseignement sur I'ave- 
nir du bébé, les possibilités, /es risques d'un autre handicap, la possibilité 
d'une maladie génétique*. (agénésie d'avant-bras, 1988). 

*Ce n'est que quelques jours après avoir repris nos esprits que nous avons 
agi en demandant une amniocentèse, mais nous l'avons fait par nous-mê- 
mes, sans aucun soutien= (agénésie d'avant-bras, 1991 1. 

.On nous avait dit qu'il y avait aussi quelque chose à la colonne vertébrale. 
II s'est passé huit jours entre I'annonce du handicap et l'examen de con- 
trdle à Paris. Le futur papa et moi, nous avons envisagé plusieurs choses : 
si notre enfant devait vivre avec quelque chose à la colonne verfébrale, 
nous ne voulions pas le garder; et nous pensions à f'interruption de gros- 
sesse éventuelle ; mais, si notre enfant avait une main en moins seulement, 



nous voulions le!  garde^ On s'est dit qu'on ne tuait pas quelqu'un qui per 
dait accidenPeiiement sa main* hg6nésie des doigts, 199 1). 

Mais ils ont fini par rencontrer - parfois grilce leur seule vofont6 - des 
mbdecins qui Ont pu leur parler de leur enfant en des termes positifs, ras- 
surants, envisageant l'avenir possible. 

611 nous 8 dit que A. serait appareiltable, que ce handicap &tait bien connu 
et bien suivi* (agen6sis d'avant-bras, 1988). 

~~Heureuscrment que j'ai eu POUS ces contacts. Les premiers rdflexes, c Wait 
de tout arrdtec II m'a fallu un mois pour accepter* (agénésie péronière, 
1992). 

Cette notion qu'il faut laisser Be$ parents prendre leur temps et ne rien faire 
dans Bbaergenee est primordiale, quel que soit leur projet. 

II semble que ces parents-lia aaendaient d'être rassurlts pour envisager la 
poursuite de la grossesse, sn g&n$ral, d'une façon relativement sereine, 

d'ai attendu Ia naissance sereinement, en ne cherchant pas à m'angois- 
ser sur cette A i s t h  de main, afin que mon bdb6 ne soit pas perturbe» 
(ag6nesie des doigts, 1991 ) 
mais pas toujours : 
«Mes 4 derniers mois de gossesse ont &té très difficiies. Je voulais accou- 
cher avant, et par ~6sarienneu (ag6nésie péronière, 1992, troisième en- 
fant). 

Au moment de la naissance, la vision de ta malformation, qui est attendue 
malgr6 tout avec une anxibt$.cedaine, a toujours été reconnue moindre 
que ce que les parents s9$taient imaginés ; certains se sont même diteras- 
sur& de voir* qu'il n'y avait rien d'autre. 

«Je n'ai pas et& choqude par sa jambe et son pied* (agénésie péronière, 
1992). 



d'ai  trouve que c'était moins que tout ce que j'avais imaginé» (agénésie 
transcarpienne, 1 992). 

=Ça s'est bien passé. II n'y a pas eu d'effet choc, parce qu'on s'y at;tendaif~ 
(agénésie transcarpienne, 1992). 

Le personnel de la maternite, averti de la malformation de l'enfant à naître, 
a toujours eu, sauf dans un cas, une attitude positive pendant I'accouche- 
ment et la suite du séjour. 

Nous avons constate un impact globalement positif du diagnostic anténatal 
pour la majorité des parents au moment de la naissance malgré une an- 
nonce parfois brutale et une période d'errements déstabilisante. Ces pa- 
rents veulent savoir. Ils n'acceptent pas que d'autres prennent des déci- 
sions pour eux, notamment la perspective d'une interruption de la gros- 
sesse, même si eux-mêmes ont évoqué cette possibilité. Ils peuvent réagir 
ensemble, même si chacun le fait avec ses propres valeurs, et la famille 
klargie est incluse dans ce parcours, si possible. La rencontre avec une 
bquipe spécialisée permet de mieux envisager l'avenir de l'enfant en des 
termes de vie possible, d'appareillage ou de traitement éventuel. A !a nais- 
sance, le choc paraît moins important. 
Relevons que peu de parents acceptent de rencontrer à ce moment-là - 
avant la naissance - d'autres parents d'enfants à l'anomalie semblable. Mais 
cette possibilité offerte a été plusieurs fois reprise aprés la naissance. 
II est pour l'instant prématuré de tirer des conclusions sur le Vécu Familial. 

Volontairement, nous n'avons pas retenu pour la recherche tes couples qui 
nous ont été adressés apres le diagnostic, mais dont nous n'avons pas pu 
savoir la suite donnée, ou pour qui nous savons qu'il y a eu une interruption 
de grossesse (ce qui représenterait 8 autres dossiers). Nous voulions, dans 
l'esprit, respecter cette décision : il y a certains couples à qui nous n'avons 
pas demandé leur nom et leur adresse, tellement nous avons senti que ce 
serait pour eux une nouvelle violation dans ces moments particulièrement 
éprouvants. Nous avons rencontré là des couples terriblement déterminés 
*i interrompre la grossesse, parce que la vie de leur enfant malformé leur 



paraissait impensable, m6me pour une malformation minime, s'il en fut. 
Pour eux, il est possible que l'entrevue avec une Bquipe spécialisée ne 
modifie par leur conviction. 

Nous noua sommes rendus compte que si l'acceptation de l'enfant à naître 
Btait, ceries, Ji$@ & la fa~on  dont Is diagnostic était annonce aux parents, la 
pesonnalit6 de ce~dx-ci, leur propre expérience, leur r&flexion sur la vie, car 
qu'eux-mtames avaient projet6 pour cet enfant, tout cela était également 
tr6s d4terminant pour fa suite. 
Pour des parents qui ne S@ sentent pas capables de l'aimer et n'envisagent 
rien pour lui, est-ce sauver leur esifaint que de le laisser naître avec les 
malformations qu'on a d6cel&es à l'échographie ? 

La possibilitB (B>acc$de?r à un diagnostic anténatal est désormais un fait de 
socibt6, mais les limites de I'&hographie ne sont peut-être pas bien con- 
nues du grand public. Les pepiationnements techniques constants et une 
meilleure formation des m$dains devraient permettre dans les années à 
venir des diagnostics plus sûrs (dchographie tridimensionnelle) ou surtout 
plus pr(i5coces (&hographie transvaginale). 
Dans 09immc&dia$ ior$quguone malformation congénitale des membres est dé- 
couver& pendant 8a grbpssess@, DD faut accompagner le couple de parents à 
qui on vient de f ire cette annonce, quelle que soit la suite donnée à la gros- 
$@$$@, 

II naît beaucoup moins d'enfants porteurs de grandes malformations des 
membres. Est-ce dire que le diagnostic antenatal en est plus aisé et que le 
consensus se fait rapidement entre b corps médical et les parents pour ne 

a 
Par contre, nous assistons maintenant à la révélation par I14chographie de 
malforma"r0ns de plus en plus fines et nous nous heurtons bien là à un 
probl6me de limites, de ce qui est acceptable et compatible avec la vie, ou 
non, pour les parents et pour les mbdecins. 
Cela d6borde notm iravail de recherche et rejoint les réflexions actuelfe- 
ment en cours sur les probl6mes d'Bthique. 





La naissance 

$.Le moment le pfus dura été Ia naissance. Après, M. a toqburs fait comme 
'ouf leî mondes. (agendsie de l'avant-bras - 1973). 

n Les plus gros probldmeîs (BU@ j'ai rencontrés depuis 16 ans avec A. 6. one 
4t6 paradoxalement les grosses lacunes en tous genres au moment de 
'annonce du handjcap (ag6nç5si~ bilatérale des bras, agénésie péroni&re 
~ilathrale -1975))». 

- LA FIIECONNAUâbJANCE DE SON ENFANT 

L~ACGOMGWEMEMT 

L'ANNONCE L% LA NAISSANCE 

BERâPEGUDWE$ 





La recglssnnaiâsânce de son enfant 

Dans ce moment dramalique qu'est la naissance d'un enfant malform6, on 
verra combien il est frequent de ne pas montrer l'enfant, de le cacher et 
meme de I'6loigner. 
Pourtant il ne faudrait jamais oublier à quel point cette premiere rencontre 
entre la m&re et son enfant qui vient de naître est un instant d'une impor- 
tance capitale qu'il faut am6nager sans brusquerie et avec beaucoup de 
respect. 

wD&s que je I'ai grise dsns mes bras et que je l'ai touchée, j'ai su que je 
pourrais et que je devrais rester sa mére. C'était parti>> ; (malformation des 
doigts, agbnksie d'avant-bras - 1997). 

t e  pddia tre m'a propos& de la voir: Je me suis mise à hurler; je ne voulais 
que mon mari, il n'&tait plus Id, il avait eu un malaise. Le pédiatre est al/& 
chercherAs, mais j'ai mis un cetfain temps avant de le regarder. Une fois 
que je l'avais vu, ça allait mieux» (absence de doigts, membre supérieur 
court, fernu? Pr& hypoplasique - 1 990). 

- Annonce apr&s rkveil de cesarienne : *La sage-femme m'a demandé si 
je voulais voir ma fille. Bien sûr j'ai dit oui. Elle m'a donc mis S. dans les 
bras et m'a demand& si je voulais voir JCii dit non. J'ai attendu d'être seule 
avec mon b6bé et j'ai regard6 son petit bras. Elle était adorable. Pour moi, 
A parzir de cet instant cgtait mon bébg. Pour moi c'était un bébé comme les 
autresu (agenksie @avant-bras, 1984). 

désempar&e, je me suis accrochée au magnifique visage de mon 
b&b6,. (absence de doigts -1 989). 

Le pBre : <<Tu verras, il est quand même très beaun (agénésie des deux 
jambes -1979). 

Ces temoignages son% essentiels. 





Apres une grossesse qui, nous l'avons vu, pour la grande majorité, s'est 
dQroulQe simplement, nous avons relevé deux types de complications de 
I'accouchernent qui peuvent modifier les conditions mgmes de l'annonce 
de la malformation congQnitale qui va 8tre découverte : 

- 25 cBsarie9nnss sous ane9sthe)sie a 4 anesthésie générale pour l'expul- 
sion. Le rBveif tardif de la mere ne permet pas une annonce immédiate, en 
mgme temps qu'a son conjoint s'il est présent. 

- 4 4 prBmaturitQs qui peuvent justifier des soins particuliers au nouveau- 
n& : placement en couveuse ou Bloignement en centre spécialisé dont I'ur- 
gence peut compromettre le premier contact entre la mére et son enfant. 
Mais ces cas restent relativement rares et les accouchements sont en gé- 
n6ral eutociques. 





L'annonce a la naissance 

Pour 228 familles, (nous avons exclu les 10 enfants adoptés et les 15 dia- 
gnostics anténataux) la naissance a été le moment de la découverte de la 
malformation, celui oia l'attente d'un grand bonheur s'est transformée en 
un instant terrible auquel personne ne s'attendait : ni les parents, ni le per- 
sonnel de la salle de travail. 

Aprgs avoir analyse les rBcits de l'annonce à la naissance, nous essaie- 
rons de voir si l'on peut constater une évolution, notamment depuis la pa- 
rution de la circulaire ministéiielle du 21 décembre 1985 sur l'accueil de 
l'enfant handicapé, et aussi s'il existe une retation entre les modalittls de 
l'annonce et les Vgcus Familiaux. 
Ensuite nous tenterons de tirer les grandes lignes d'une conduite à tenir, 
si c'est possible, et peut-6tre surt01-A des écueils à éviter pour que ce mo- 
ment, qui ne peut pas ne pas etre dramatique soit, malgr6 tout, le plus 
correct et le plus humain possible. 

Notre 6quipe n'a jamais Bt6 auteur d'une telle annonce. Nous sommes 
bien conscients de l'apparente facilité de notre position d'observateurs et 
de conseillers a posteriori. 

ha malformation congénitale des membres est rare et peu connue. Elle fait 
rarement partie des craintes ou des angoisses de la femme enceinte, en 
tout cas dans notre culture. 
Les deux seuls couples 6voquant une sorte de prémonition sont : 

- l'un de culture latino-ambricaine : 
~Pendanf ma grossesse, vers le 6&me ou 7ème mois, j'ai eu en rêve la 
sensation qu'il se passait quelque chose. Le jour où mon fils est né sans 
main, j'ai su que c'&tait (;a et j'en ai parlé au rnbdecinw (agénésie 
transcarpietnne - 9  984). 



- Ibutre de culture africaine : 
(<On savait qu'il y aurait un problème : un voyant africain nous 1 h a i t  dit» 
(fémur très hypoptasique -1980). 

ModalEtes de l'annonce 

Cette partie du questionnaire était particulièrement ouverte, avec des sug- 
gestions de points paniculiers. Certains parents ont peu écrit. Pour de nom- 
breux autres, elle a donné lieu à des rtScits et des reviviscences de souve- 
nirs où le bouleversement peut 4tre encore terriblement vif plusieurs an- 
nées aprhs. C'est un moment projectif d'une grande force émotionnelle. 
La pédiatre de nare service, dans Ies annties 1970, interrogeait déjà les 
parents sur tes circonstances de l'annonce. Pour certains, les mots des 
parents qui figurent sur te dossier médical sont les mêmes que ceux qui 
sont écrits pour notre enquête quelque vingt années plus tard. 
En analysant ce que les parents ont écrit, nous avons isole 3 items princi- 
paux. 

1, Qui a fait l'annonce ? 

Personne : 
Wverte hune  

paries annom 
parentç 



Bans la grande majorit6 des cas (70 %), c'est la pers'onne qui a fait I'accou- 
chement, m6dwin ou sage-femme selon les maternités, qui a fait l'annonce 
et c'est ce qui semble normal aux parents. 
«C'est le g y n 6 ~ 0 ~  OU «C'est la sage-femme qui nous a prévenus aussitôt 
capr4s /a naissance» est la phrase qu'on retrouve le plus souvent. 

Lorsqu'un mbdwin et une sage-femme sont tous les deux présents à I'ac- 
couchemenP, un reprmhe implicite peut être adressé au médecin s'il a laissé 
dire la sage-femme. 
.Fuite du gynéco gui ne dit rien et a laissé la sage-femme seule avec nous 
pour Ibnnonce et la constatation du handicap,, (agénésie d'avant-bras - 
1982). 

Peu fr6quenP (6 fois), l'appel au p6diatre introduit une personne inconnue 
qu'on n'accepte pas forchment. 
4% n'&tait mdme pas le gyn6cologue qui m'a accouchée, mais un pédia- 
tre» (malformation tres importanie des 4 membres - 1979). 

C'est aussi le cas - qui ne se retrouve que pour des malformations de 
membres infhrieurs - des in6galit6s de longueur qui ne sont pas visibles 
imm6diatement. 
«On me I'a dit lors de l'examen passé immédiatement après la naissance 
par le p6ciiaPre. C'est ce dernier gui a constaté une différence de longueur 
entre les deux jambes» (%mur tres hypoplasique - 1990). 

Parfois, c'est le pAre qui a 6t6 prbvenu et à qui on a demandé d'aller avertir 
sa femme. 
«On a appel6 mon mari qui avait assisté à I'accouchement. On lui a montré 
son fils et on lui a dif d'aller m'expliquer ça* (4 malformations dont 
phocom6fie bilaterale des membres supérieurs -1989). 

S'agissant cependant d'une malformation évidente à la naissance, il n'est 
pas rare que la mer@ ou le pere, ou les deux ensemble soient les premiers 
à s'en apercevoir et qu'il n'y ait pas eu vraiment d'annonce. 



.Je l'ai remarqué toirt de suite quand la sage-femme l'a sorti. JJai posé la 
question : mais qu'a-t-il à la main ?»(malformation transcarpienne - 1988) 
«Mon mari s'en est aperçu tout de suite : il a blêmi» (agénésie d'avant- 
bras 1984). 
<<Nous nous sommes aperçus du handicap à la naissance, mon mari quel- 
ques secondes avant moi» (agénésie d'avant-bras -1 984) 

Pour 12 d'entre eux, il n'y a pas eu d'annonce parce que personne n'a pris 
la décision de le faire. 
«Je n'ai connu le handicap de K. que le lendemain de i'accouchernent. Le 
médecin n'a pas eu le courage de mel'annoncer. Mon mari ne le savait pas 
non plus» (agénésie d'un membre inférieur - 1982). 

Ce retard nous amène au point suivant : 

2. Quel a été le moment de l'annonce ? 

Tableau 33 

Total des cas 

228 

I,info de 

157 

100 % 

1 

Immédiate ; Immbdiate 
père et mère Retard 
mère père 

56 ' 26 

Immbdiate 
père 
Retard mère 

53 

34 % 36 % 

père 
et mère 

22 

14 % 16 % 



La pr6sence du p k e  ài I'accouchement est maintenant une réalité courante 
(plus de deux tiers dans notre $tude) et permet donc une annonce immé- 
diate aux deux parents ensemble, ce qui est préférable. 
Les circonstances font parfois que le pkre n'a pas pu assister à I'accouche- 
ment. La mgre est aveflie aussit6t, avant que son conjoint n'ait pu arriver 
(4 6%). C'est alors pour elle une Prgs grande solitude en l'attendant et une 
nouvelle &preuve lorsqu'il lui faut annoncer la malformation. 
«Et je suis resteSe seule avec mes /armes et mondésespoir. Mon époux est 
venu dans I'aprds-midi, et Pouf &ait à refaire- (agénésie transcarpienne - 
4 973). 

Le pourcentage impor"tant(34%) d'annonces immédiates au père mais re- 
tardees ài la mère suscite plusieurs réflexions : 

- il peut, bien sLIrI s'agir de c6sariennes où l'on avertit le père enpremier, 
et la mère ensuite à son retreil, mais notre étude ne montre que 25 césa- 
riennes sur 53 annonces imm6diates au père et retardées à la mère, el 
l'usage de plus en plus fr6quent de l'anesthésie péridurale devrait à l'avenir 
permeHre, mnme en cas de cesarienne, d'avertir les deux parents en même 
temps ; 

- il s'agit, en fait, souvent dune pseudo-protection de la femme qui vient 
d'accoucher et !P qui on veut 6pargner cette .mauvaise nouvelle*. 
«On a expliqué à mon mari dans le couloir Puis on lui a dit : vous pouvez 
partir. On le dira plus tard2 votre! femme>> (agénésie des deux membres 
inf6rieurs - 1979). 

II y a d'ailleurs parfois des discussions pour savoir à quel moment annoncer 
la malformation, et par qui. 
«Le cgynkco ne voulait pas me le dire. Il voulait me le dire le lendemain. Mon 
mari a refus&. II a dit qu'il valait mieux quele le sache tout de suite4agéné- 
sie @avant-bras 4 994 9. 
«L'accoucheur voulait que ce soit mon mari qui me le dise. C'est la sage- 
femme qui a poussé I'accoucheur à parler lui-même~ (membre supérieur 
courf bilateral - 1982). 



Parfois le père est averti en premier, mais on lui interdit de dire quoi que ce 
soit. 
«Le médecin a annonce le handicap de notre fille à mon mari, avec interdic- 
tion de m'en parler avant le lendemain pour que je me repose mieux4mem- 
bre supérieur court - 1973). 

Les 22 cas d'annonce volontairement retardée aux deux parents sont sou- 
vent ceux de présentation retardée de l'enfant, nous le verrons plus loin. 
II s'agit le plus souverit des malformations graves, ou des enfants dont I'6tat 
à la naissance peut nécessiter des soins particuliers, mais pas toujours. 
«N. a été transférée à la pouponniére sans qu'on l'ait vue. On m'a dit ce 
qu'elle avait, seulement au quatrième jour,, (agénésie complète des mem- 
bres supérieurs - agénésie fémorale bilatérale - 1976). 
.On a emmené C. sans que je le voie.Au bout de cinq jours, on m'a dit qu'il 
avait des malformations, mais sans dire exactement quoi,, (malformation 
grave des quatre membres - 1970). 
((A. est partie quatre heures après sa naissance au centre hospitalier de A. 
pour cyanose et cordon autour du cou. Elle était emmaillotée. On n'a su 
que le lendemain ce qu'elle avait» (fémur très hypoplasique - 1981). 

II semble en tout cas que cette pratique tende à disparaître. 

3. Quand a-1-on présenté l'enfant ? 

Les réponses sont assez proches de celles du moment de l'annonce : 

Tableau 34. 

Immédiate Immédiate Retard mère Total des Total de Immédiate 
mère cas l'information père et mère père 
Retard père Retard mère et père 

228 175 63 26 51 35 

- -- . - - . - . - -. - - - - - - 

I 
100 % 36 % 14 % 29 % 21 % 



La plus grande difference entre les réponses concerne la présentation re- 
tard& au pcère et A ta mhre (cf. tableau no 33). 
Au-del& des problcèmes m6dicaux qui réclament une action en urgence (mais 
il y en a r&ellement eu peu), cette non-présentation de l'enfant montre bien 
le malaise d'un pewonnel demuni face à une naissance inattendue. 
Des phrases telles : 
 OR 1% tout de? suite enveIoppg.» 
ou 
«La sage-femme l'a cachd dans son tablier» 
OU 

«9OuF le monde es[ parti dans fa pidce A côttsu 
apparaissent souvent, sans parler des transferts en pouponni&re que les 
parents n'ont appris qu'aprcès coup. 

Quaiait6 de l'annonce 

De ces 3 critéres que nous venons d'étudier : 
- qui a PaiP l'annonce ? 
- quel a 6tQ le moment de l'annonce ? 
- quand a-t-on prBsenP6 l'enfant ? 

nous avons, quand cela a &té possible (1 57 fois), établi une appréciation 
globale de la qualit& de l'annonce du handicap, en 4 niveaux : 

O. Descsipttiiw@ (27 fois/l$9) lorsque la malformation est simplement dé- 
crite, sans détour et sans d6lai. 
.On mb dit im9diatemenf : votre enfant a une malformation cong6nitale 
are! la jambe* (agénbsie péroniére - 1978). 
« blofre enfant n'a pas de main gauche* (agénésie d'avant-bras -1 978). 
*C'est une #/je, e//e a un probl&me, elfe n'a pas de main droite* (agénésie 
d'avant-bras -9  981 ). 



2. Correcte (52 fois11 57). 

A la description de la malformation, s'ajoutent : 
- une dimension d'empathie qui soutient les parents : 

«Cela a Bté dit avec beaucoup d'attention et d1émotion4agénésie d'avant- 
bras - 1978). 
«L'annonce a Até faite au moment OU mon mari m'a posé le petit dans les 
bras. L'annonce a été douce et avec délicatesses (agénésie transcarpienne 
-1 978). 

- le sentiment d'une équipe obstétricale présente et cohérente : 
Votre enfant a un problème ; il est né sans main droite. La sage-femme 

m'a présenté au mieux la situation et les infirmières de l'accouchement ont 
été très gentilles avec moi» (agénésie d'avant-bras - 1979) 
«A la naissance,'le gynécologue nous l'a annoncé. II a énuméré toutes les 
malformations visibles et la sage-femme nous a apporté un réconfort mo- 
ral* (absence de doigts bilatérale, malformation d'orteils, agénésie haute 
de la jambe. Syndrome d'Anhart -1 984). 

- la volonté de parler du bébé autrement que par sa malformation : «La 
Sage-femme m'a dit que l'avais un beau béb6, mais qu'il avait un problème 
au bras» (membre supérieur court - 1980). 

- l'évocation de l'avenir : 
«Cela nous a été dit aussitôt et sans ménagement, ce qui est bien, et tout 
de suite on nous a expliqué les possibilités d'amélioration» (agénésie 
péronière -1 978). 

3. Maladroite (22 fois 1157). 

La malformation est annoncée simplement mais avec un souci excessif de 
minimiser la réalité, d',atténuer la gravité de ce qu'on a à dire, ou en mani- 
festant de l'embarras : 
«Avec difficulté et trop deprécautions* (agénésie d'avant-bras -1 983). 
«La sage-femme nous a dit qu'il y avait seulement un petitproblème» (agé- 
nésie des doigts + agénésie transcarpienne controlatérale -1 980). 





«Ne le regardez pas, c'est un monstre» (agénésie bilatérale des pouces, 
agénésie tibiale bilatérale - 1971). 
Wc'esila faute de votre femme, elle est bretonne4agénésie transcarpienne 
-1 979). 
«Le gynéco s'est placé à la tête de la table flaccouchement, je le voyais à 
l'envers* (absence de doigts -1985). 

- il la façon de ne pas dire la malformation : 
- la fuite et le silence, qui vont souvent de pair avec Pacte délibéré de ne 

pas montrer l'enfant : 
*Personne n'a rien dit» (agénésie du pied-1992). 
*Les deux personnes de l'accouchement sont sorties de la pièce, sans rien 
dire ; on est restés seuls. Mon mari a été obligé d'aller récupérer uneper- 
sonne de service pour la délivrance (agénésie d'avant-bras -1 980). 
«On a emmené mon bébé sans que je le voie, puis tout le monde a disparu* 
(agénésie d'avant-bras - 1982). 

On nous montre A. en vitesse, puis on l'emmène. Silence. Tout le monde 
s'active, mais personne ne parle. Aucune joie comme on pourrait s'y atten- 
dre* (agénésie d'avant-bras -1 974). 

- la negation : 
.La mére demande ce qu'a son bébé : «c'est rien, ça va se décoller» lui dit- 
on. C'est tout» (membre supérieur court bilatbral, malformation des 2 jam- 
bes -1 970). 

- la minimisation : 
.Qu'a-t-il à la main ? «Oh, ce n'est rien» me dit la sage-femme, duste une 
petite malformation». Elle l'a nettoyé, me l'a montré, l'a mis dans la cou- 
veuse et a continué son travail>> (agénksie transcarpienne -1 973). 
*Le Docteur m'a dit que mon bébé avait un petit pied légèrement tordu 
(pied bot), ce qui ne m'a pas inquiétée. Ce fut tout. Je ne l'ai su que 7 jours 
plus tard, à la sortie du service des prématurés. (agénésie complète d'un 
bras - 1968). 
«Dès que ma Me es9 née, /a sage-femme m'a précisé qu'il y avait un petit 
problème au(xl pied(s), sans plus» (agénésie tibiale bilatérale -1 988). 



Og6cheBonwement de Q8mnonce : 
dprAs la naissance, le p&r@ a 684 prbvenu pour les mains, puis moi que/- 
ques heures sâprds pourI'ensemb1~ Q'gS malformations=(mem bre supérieur 
court bilat&ral, ag$n&sie p$ronii+re bilatérale -1975). 

la suggctstion doabandon i: 
cbjvez-vous @mi@ de le garder ? a demandé la sage-femme il mon mari# 
qu'elle avait fait vmir dans la pielce É% cdté* (agénésie d'avant-bras -19831, 

- I Og&woeâfion de comp!ieaffiows possibles, de lésions associées ou de 
I'6ventualit$ d'un d$c&s de l'enfant, sans certitude réelle : 
*Le gyndco n@ nous a pas cachd que ce genre de malformation pouvait 
s'accompagner de polymalforma~ons organiques ou ctlr&rales» (agéné- 
sie transcarpienne -1 990). 
«Le mddecin m'a Iaissd entendre qu'il pouvait y avoir des lésions cbrbbra- 
les* (ag$n$sie Pranscarpienne -1 992). 
«II m'a dit qu'il ne vivrait sans doute pas, que dans ce cas il changerait très 
vite de couleur; que pour cene raison il prbférait me le retirer et le laisser en 
aPPente= (syndrome aglosso-adactylie -1 970). 

- I ObbBigatOaan, pensons-nous,ffai0e au parent prévenu le premier d'aller 
avertir $eu! son GOW~OIW%, s'il ne le souhaite pas et sans soutien du person- 
nel : 
«Maintenant, il faut que vous alliez i'annoncer à votre femme» (agénésie 
d'avant-bras -1 980). 
«On lui montre son fils et on lui dit de venir m'expliquer tout çau(phocomélie 
bilatérale des membres supkrieurs, malformation des membres inférieurs - 
1 988). 

Il s'agit bien sior de souvenirs qui pour certains datent de plusieurs années, 
avec toute la pari de projection qu'ils comportent, mais peut-être aussi d'at- 
tknuation avec le temps ; d50bjectivit$ également puisque bien des parents 
sont capables de dire que la naissance s'est passée =le mieux possible=. 



Tableau 35 

Ce tableau laisse apparaître qu'il y a eu finalement autant d'annonces des- 
criptives et correctes que d'annonces maladroites et inacceptables. 
Il semble évident que l'annonce de la malformation la plus courante (agé- 
nésie d'avant-bras) se passe globalement mieux ; il faut reconnaître qu'il 
est certainement moins difficile d'expliquer une agénésie transversale qu'une 
malformation longitudinale avec des éléments manquants, malformés et 
en mauvaise positior anatomique. 



A l'inverse, l'annonce des malformations des 4 membres s'est pratique- 
ment toujours faite dans des conditions inacceptables. 
A part cela, il n'est pas Bvident dé! trouver une relation directe entre la 
gravité de la malformation et la qualité de I'annonce. 
On peut se demander s'il y a eu une &volution dans le temps, notamment 
depuis la parution de la circulaire minist6rielle : «L'accueil de /'enfant né 
avec un handicsap, rôle des maîernitds* du 21.1 2.85. 

Tableau 36 

Qualité de l'annonce 

I l  y a depuis 9986 une nette diminution des annonces   maladroit es^^ et 
«inacceptables,,, ce qui montre bien une évolution des mentalit6s' et une 
meilleure formation des personnels de maternité pour l'accueil des enfants 
différents et le soutien à leurs parents. 



Les parents des enfants les plus âgés souhaitaient cette évolution. 

«Dans la formation du personnel médical, il serait sans doute souhaitable 
de donner une place à la préparation des naissances difficiles et à l'accom- 
pagnement des péres et mères. Sans doute cela n'éviterait pas les blessu- 
res profondes pour liss parents, mais permettrait au moins de réduire les 
traumatismes provoqués par les réactions de panique, de cafouillage du 
personnel, voire de rejet et de mise à distance~4syndrome aglosso-adactylie 
- 1 975). 
4 n  personnel qui soit là pour donner la vie avec ou sans problème»(agé- 
nésie d'avant-bras - 3  980). 

Nous avons ensuite réfléchi sur les critères suivants : 
- attitude du personnel médical, 
- attitude du personnel paramédical, 
pour voir comment s'était déroulée la suite du séjour à la maternité : 

Attitude du personnel médical 

Tableau 37 



Ce qui est rele)vkS contre les m6decifls, c'est encore une fois : 
l'absence : 
«A partir cJeo la nai$sance, je n'ai plus jamais revu le gynéco qw m'avait 
suivie» (malformation des 4 membres -1975). 

le manque Cd@ connaissance ou de projet pour l'enfant : 
*Il &ait tr&$ pe@urb&. II ne $avait glas quoi me dire au sujet de l'enfants 
(ag6n6sier d'av~nt-bras - 1970). 
«Les m6Qlgcins &aient emb&t&$, ils n%taient pas préparés B cela* (mem- 
bre supepieur court bilat6ral-1982). 
«Devant notre ddsarroi, un p6diatre est venu if la clinique, mais sans avoir 
aucune exp6rience en fa matigre il ne nous a rien dit et me nous a donne 
aucun  renseignement^ (ag6n6sie d'avant-bras - 1 979). 

une insistance pour trouver des causes à la malformation : 
*Le lmdemain a'e! l'accouchement, nous avons été IjHéralement «cuisiné.s» 
par 1e Chef& Semice! de la Maternits qui voulait connaître les anfecédents 
6venfuels de la malPormation, la recherche de médicaments pendant la gros- 
'sesse, sans aucun m6nagement ni écoute de la souffrance que pouvait 
reprdsenter ce#@ naissance. (agengsie d'avant-bras -1 988). 

Les parents acceptent que les m4decins de la maternité ne puissent pas 
tout savoir des malformations possibles, mais en attendent beaucoup sur 
le plan humain et pour les orienter vers les spécialistes ou les services 
~Qritablernent comp6tents. 



Attitude du personnel paramedical 

Tableau 38 

A part les deux points suivants qui soulignent, dans des domaines cepen- 
dant différents, la mauvaise qualit6 du dialogue avec la jeune mère : 

- arrêt provoqué de la montée de lait (signalé plusieurs fois) ; 
- chambre seule imposée à des mères qui auraient justement eu besoin 

de présence, ou à l'inverse, refus d'accéder à une demande de chambre 
particulière par principe, sans savoir ce que souhaitent tes parents (signalé 
également plusieurs fois). 

L'attitude du personnel para-médical est perçue de façon plus positive, 
même si ce n'est pas toujours explicité. 
II est vrai qu'autant le médecin est seul dans sa position hierarchique, autant 
le personnel soignant est plus à même d'assurer un relais et un soutien, 
même si des maladresses ponctuelles sont citées. 
On pense parfois aussi à une possible solidarité féminine qui rendrait le 
partage de l'émotion plus simple. Une mère nous a dit, il y a une vingtaine 
d'années, qu'aprbs la naissance de son bébé malformé de 3 membres, elle 
était seule et effondrée ; une jeune stagiaire est venue, lui a tenu la main 
toute la nuit ; au matin elle s'est sentie plus forte et plus sereine. 



En l'absence de proposition d'avenir faite par le médecin, c'est plusieurs 
Pois quelqu'un du personnel qui a engagé le dialogue avec les parents, 
connaissant dans son entourage plus ou moins proche quelqu'un présen- 
tant une malformation similaire. 
t l  est donc impoEant de noter quela qualité de la prise en charge du séjour i2 
Ba matesni86 pâiu Ug6quip@ pauarn4dicaUe peut amorcer ta réparation d'une an- 
nonce qui s'es8 pâissbe d & ~ $  d@$ eowditions maladroites ou inacceptables. 

Sbparati-n de '"rifant et de sa mère 

On a relev4 les cas oOia l'enfant avait été séparé de sa mère sans que les 
raisons en soient claires parce que nous savons bien les conséquences 
ultbrieures de ces sbparations des premiers jours. 
II y en a 30 (alors qu'il n'y a que 4 9 naissances prématurées). 

Tableau 39 

On observe une baisse trks importante des Vécus Familiaux 4 et 5, allant 
de pair avec une augmentation des \leScus Familiaux plusdifficiles, ce qui 
vient confirmer à quel point il est nbcessaire de laissers'établir, dès les 
premiers instants, entre ta mère et son enfant malforme qui vient de naître, 
des relations les plus normales possibles. 

1 
Norme de la population 
de la recherche 25 9b 16 % 59 % 



information sur l'avenir 

Les dernieres questions cherchent 4 mettre en évidence en quels termes 
I'avenir de i'enfant malformé a 4th abordé pendant le temps de la mater- 
nité. 
De nombreux parents mentionnent : 

- l'absence totale d'informations d'ordre thérapeutique : 
«Nous sommes sorlis de la maternit4 avec notre petite file, sans informa- 
fion aucunes (agénésie d'avant-bras -1 980). 
«La grosse difficulté est fa sortie de la maternit6 sans indication sur le ser- 
vice sp6cialis6 à voir: Les parents sont IAch6s dans la nature. fag6n6sie 
d'avant-bras - 1987). 
«On se retrouve seuls, confrontés à de muftiples questions restant sans 
réponse* (agénésie d'avant-bras -1 988). 
((Le vrai problème semble celui du niveau premier de l'information et du 
délai de délivrance de cette information~~(agénésie bilatérale des jambes - 
1 982). 

- ieur souhait, resté vain, de rencontrer des personnes vivant le même 
problème, d'avoir connaissance des associations de parents. 
«Comme nous aurions aimé rencontrer, dès les premiers jours, des pa- 
renh dans notre cas ! s (agénésie bilatérale des doigts, agénésie bilatérale 
des pieds - 1980). 
[(Absence d'information en sortant de la maternit6 sur l'existence des As- 
sociations de Parents» (agénésie des doigts -1987). 
«Il serait bien qu'on puisse être informés sur toutes les possibilités qui exis- 
tent, d'avoir des témoignages, des r6actions d'autres parents ou adoles- 
cents~ (agénésie transcarpienne -1 991 ). 

Nous avons mis en évidence la réponseaffirmative à ces questions : 
- a-t-on parlé de cas semblables ? 15 fois 
- a-t-on parlé du devenir de l'enfant ? 21 fois 
- a-t-on parlé des possibilités médicales ? 59 fois 
- a-t-on fait appel immédiatement à un spécialiste ? 33 fois 



- a-t-on donnén des adresses de médecins ? 48 fois 
- a-t-on parlén d'Associations de parents ? 4 fois 

en sachant que plusieurs de ces PkBmes peuvent avoir été abordés avec 
les m6mes parents. 

Pour l'analyse, nous avons regroupb cesdifférents points, trouvant qu'une 
r6ponse positive un seul d'entre eux était déjà un él6ment très important, 
pouvant permettre de dire qu'il y avait eu une volont6 de prise en charge 
de l'enfant éot de sa famille dQs las premiers jours. 

«Le Docfetdr m'a expliqu6 ce qtd%vaiP mon enfant. Ensuite il m% passé le 
livre de Denise Legrix» (ag6nbsie pbroniére -1 980). 
«Le pediatre aris p&rinatalit6 a pr&senté des choses positives : «il n'a aucun 
problème rnddical et un appareillage est possible» (agénésie bilatérale des 
jambes -4979). 
~6.a possibilit& d'un apparélilage nous a RtR présentée dés le lendemain 
par un chirurgien oIr'hop&dique avec la certitude de pouvoir accgder à une 
grande autonomie. Cela a 6P6 pour nous un fort encouragement dans les 
jours qui ont suivi la naissance de notre f l l e ~  (agénésie des doigts, avant- 
bras court, ag6n6sie tibiale - 9  979). 
«Ni le gyn&cologue, ni le pediatre ne nous ont parlé d'appareillage, mais 
les parents d'une petite Pille ayant le même problème que J. sont venus 
nous voir, Ga a &té une grande joie pour nous de nous apercevoir que cette 
petite RIIe faisait plein de choses que I'on croyait impossibfes), (agénesie 
d'avant-bras - 4 980). 
el1 a 6t6 question d'appareilla~, B notre demande, dès la première se- 
maine mais nous nbvons alors obtenu aucune information sur le moment. 
Nous avons toutefois obtenu I'adresse de I'Association X pour prendre con- 
tact avec des gens dans ce même cas* (agénésie d'avant-bras -1 985). 

Le tableau suivant r6sume cette question de t'information donnée à ta ma- 
ternité : 



Tableau 40 

Donc plus de la moitié des parents n'ont reçu aucune information dans les 
premiers jours, ni conseil, ni &vocation de l'avenir possible de ieur enfant. 
C'est une réalité assez consternante. On peut comprendre que le facteur 
humain vienne compliquer le moment mème de l'annonce et que la rarete 
de ces malformations de membres explique un certain degré de mécon- 
naissance en la matiére. 
II est plus difficile de penser que l'équipe de la maternité, pendant les quel- 
ques jours où la mére et l'enfant sont sous ieur surveillance, n'ait pu s'infor- 
mer sur ce qu'on peut envisager pour cet enfant. 
Les parents eux-mèmes font des propositions pour pallier cette insuf- 
fisance : 



~Crdation d'un fichier oU les maternit&s pourraient avoir les adresses à corn- 
rnuniquer aux parents. (ag&n&sie d'un bras -1 980). 
@S'il y a un @#OH & faire dam I knnom du handicap, c'est celui-lii) en tout 
cas .- mePPre imm&diatemenP les families en reiafion avec une association ou 
en contact avec des familles qui vivent la m&me chose*fagBn&sie d'avant- 
bras - 4 983)3r. 

Mir dk t res  cas idenPiQtlé?$ ou proches prmet de refaire sudacé? aprds 
eue le ciel vous soit tombB sur la t&te. Qu'une association dtablisse Ica liste 
des personnes volonPaires pour accueillir Ies gens avec b s  mdmes k>~ûblè- 
mes. (agénbsie d'avant-bras - P 980). 
#Je pense qu'il serait souhaitable d'informer les mddecins pour qu'ils puis- 
sent mieux rensei~ner les paren@ traumalisds par une telje situation sur les 
cons6quences d'une teil@ a@&n&sie ; d'abord rassurer sur Ihvenir de Pen- 
fan& puis informer sur f'appareillage exisfant et sur les centres gérant ces 
problèmes., (agknbsie dbvannt-bras - 1972). 

II s'agit maintenant de savoir si la qualit6 de l'annonce est déterminante 
dans l'acceptation de l'enfant agénbsique, et a une influence quelconque 
sur le Vkcu Familial et !a vie ultérieure de l'enfant : 



Tableau 41 

Les résultats de ce tableau viennent confirmer l'impact positif d'une an- 
nonce descriptive et correcte avec une proportion forte de Vécus Fami- 
liaux à 4 et 5. 
À une qualité d'annonce maladroite ou inacceptable correspondent davan- 
tage de niveaux 1 et 2. 

VF4 

57 Population de la 
recherche 

VF2 

28 

VF5 

83 

VF3 

40 

Total de 
I'info 

239 

16 % 

15 

20 % 

13 

18 % 

% 

Qualité de 
l'annonce lnfo 
connue 

Annonce 
descriptive et 
correcte 

% 

Annonce 
maladroite ou 
inacceptable 

% 

VF1 

31 

59 % 

25 

100 % 

152 

77 

100 % 

75 

100 % 

27 

25 % 

67 % 

6 

13 

4 

27 

52 % 

13 % 

1 O 12 

30 % 



Cette constatation nous encouragg cà reformuler les differents points qui 
peuvent permettre de rendre ces moments dramatiques plus humains, en 
instaurant entre le corps m6dical et les parents une relation d'écoute et 
d'information. 
En fait, tout ce qui va suivre figure d4j& dans le texte de la circulaire minis- 
t6rielie nrelativc? 2 la sensibili$aFK1n des personnels de mafernit6 I'accweil 
des en&nt$ n6s avec un handicap et Clfe leurs PamiIfess parue au Journal 
Officiel du 23 d4cembre 3985. 





Perspectives 

~16ounenffs 6 retenir pour que l'annonce d'une malformation congénitale se 
fasse dans les conditions Iss plus favorables : 

- Annoncs SrnounBodiate en pnBssnce de 09en%an\ même si on doit l'éloigner 
ensuite, donc prbsentation imm6diate : 

- rh la mare si elle est seule : 
«Je penser que h m&re doit taire avertie le plus vite possible. Elle vient 

ci'accouche~ elle voit qu'il y a quelque chose d'anormal et elle veut savoir* 
(agénésie d'avant-bras -1 980). 

~Jaurais sortkaif4 que Yenfant me soif montré tout de suite, et d'autre 
part qu'il ait &té Id au moment où on m'a annonck sa malformation*(ag6- 
nésie transcarpienne -1 983). 

- aux deux parents en même temps si c'est possible : 
.C'est diPPiciIe d'annoncer ce genre de nouvelle, mais il est souhaitable 

de le faire aux deux parepts r4unis' Quel soulagement d'être deux pour 
accuser Ier c o u p  (membre supgrieur court -1 974). 

sinon, en accompagnant le parent pr6venu le premier au moment où 
l'autre parent est averti : 

L'annonce du handicap a (3t& faite au papa qui &ait sorti dans le cou- 
loir. Puis c'est ensemble, le Docteur obstétricien et lui-même qui m'ont ap- 
pris que ma petite C. nCavaiP pas de main droite* (agénésie d'avant-bras- 
1978). 

- Annowcccæ pan la personne qui wiiein! de faire !'accouchement, avec 
le soutien d'une bquipe obstétricale cohérente. 



- Description cornpiete de la maIformationdans des termes simples, 
sans désinvoltures, mais sans hyperémotivité, en parlant de l'enfant sans le 
limiter à sa malformation et en évoquant I'avenii; sans affirmation définitive 
erronée : 
«C'est un cas unique, ça n'exisbe nulle part ailleurs» (agénésie 
transcarpienne -1 979). 

- Laisser du temps aux parents pour faire fa connaissance de leur 
enfant. 

Ensuite : 

- Écouter les parents, Être attentif. Ne pas fes laisser dans te sifence 
et la solitude. 
.Nous étions seuls avec notre souffrance. C'était le désert. Il n'y a eu pour 
nous aucun soufien» (agénesie d'avant-bras - 1976). 
NA la maternit& le vide, le trou. Personne, quoique tout le monde ait étt? 
trés gentil. J'aurais eu besoin qu'on m'écoute» (malformation des doigts, 
agénésie d'avant-bras - 1977). 
.Au moment ou nous aurions eu besoin d'aide, le vide s'est fait autour de 
nous,, (agénésie dbvant-bras - 1980). 
.A aucun moment, la sage-femme qui m'a accouchée ne m'a plus adresscSi 
la parole après la naissance. Elle avait dû avoir très peur» (syndrome 
aglosso-adactylie - 1976). 

- Ne pas oublier la famille élargie : 
«Solliciter les familles des parents. Leur expfiquer qu'ils ont un rdle à jouer 
que leur présence les aidera» (agénésie d'avant-bras - 1980). 

- Parler de ikefant, de ce qu'il est, de son avenir : 
adamais de paroles concernant le handicap, ou des réponses Gvasives à 
mes questions» (agénésie d'avant-bras -1983). 

- Faire appel, s'if fe faut, B des sp6ciafisPes qui soient compbtents en 
la matière. 



Le moment est, par exemple, mal venu pour déjà envisager une interven- 
tion qui ne reprbsente qu'une mutilation supplémentaire, ou rechercher sans 
dglai les causes 6ventueIles de fa malformation : 
«Le lendemain, un sp6cialiste me proposait une intervention sur son seul 
pied. J'ai refus6 net et j'ai eu raison, ma fifle se sert maintenant de ce seul 
pied* (agén4sie bitatktrale des bras, agénésie d'une jambe, malformation 
de l'autre jambe -1 975). 
«Le ckirurgien appel& a propos& une greffe d'orteils. II s'est fait chasser à 
coups de p ieh  (agknktsie tfanscarpienne -1 979). 
«Rop de miSdecins ne pensent qu'4 leur sp6cialitd et non à l'enfant. Les 
sp&cialistes des greffes sont pour le transfert d'orteils comme seule solu- 
Pion possibfe. Les prot'kdsistes sont contre des itlterventions chirurgicales 
et chacun se contredit btf il est Pr& difficile pour les parents de savoir ce qui 
sera le meilleur pour i'enfanb (agktnésie transcarpienne -1 991 ). 

- Parler des Aâaoci&tBona de parents existantes. 

- gvoqueu la possibi!ii8& de uct?neontrer des parentségalemenft 
concernes. 

FinaBement, i U  ne faut pas Ua/$s@r U98nfant et sa mère sortir de la maternité 
sans avoir &voq~&, de quelque maniQre que ce soit, la poursuite de la vie, en 
Q@nanB compte de Ua maOformaiiBion. 0s temps de séjour à la maternite se racœ 
coiarcit de plus en pbr ; II  &ut donc $ire vite, il y a urgence dont peut depen- 
 BQ U9G%&guiliba@ d'un enfant eff de sa Oamille. 





Traitement des ma!formatlons 
des membrss supérieurs 





Geeriseaailtes sur l'atteinte 
des membres supérieurs 

!-'annonce du handicap, c'est aussi l'annonce des perspectives de Ibnfant 
ag9nBsique corn@@ tenu du Pype de la malfornation. 
La manqua ci'inforpation sur le devenir de leur enfant est une des plus 
impoPPantes critiques que Pont les parents à t'équipe médicale de la mater- 
nit$. C'est dans cet esprit que tous lets dossiers ont été étudiés afin û'envi- 
sager les parspwtiv~?~ dyavanir et de prise en charge de I'enfant et de sa 
famille : 

- chirurgie 
- appareillage 
- ergoth4rapie 
- Bducation oia i'enfant doit optimiser ses possibilités. 

h'appareillage contribue-9-il ià faire 9voluer l'enfant et sa famille pour qu'ils 
acceptent Is handicap Ci travers la notion de réparation ? 

Contrairement aux atteintes du membre inférieur où l'appareillage pr6te 
peu sl discussion - il faut tenir debout at marcher -, au membre supérieur 
l'indication est bsaucoup plus complexe. La fonction du membre supérieur 
est elle aussi plus complexe : il doit concilier sensibilité, préhension et es- 
tk4tique. Ce sont des BlBments essentiels pour la vie sociale. 
l i  faut savoir qu'un appareillage ne redonnera jamais de la sensibilit6, que 
sa préhension ne sera jamais aussi performante que celte du membre sain. 
lis choix d@ U%pptzioeiUDa@e sewss donc sue un wmpmmSs permanenfl 
@nff ee 1s ffooncff Baswonezi ezff U%sffh~ffÙ&jf~~. 

Avec ou sans appareillage, ce qui est important c'est que I'enfant suive un 
d&veioppement psychomoteur tout fait semblabte à la normale, et qu'il 
inîegre dans son schema corporel son membre malformQ et son membre 
appareill4. 



Les differents appareillages 

Les prothèses peuvent être esthétiques ou fonctionnelles : 

- prothèse esthetique (ou main de vie sociale) : à l'extrémité de 
I'emboiture est fixée une main en plastique de la taille de la main normale 
de l'enfant, recouverte d'un gant dont la couleur est choisie en fonction de 
la couleur de la peau. Ce gant qui simule bien une main n'a pas qu'une 
valeur esthétique. La souplesse des doigts permet de maintenir des objets 
dans une commissure (par exemple maintenir le guidon du vélo chez le 
jeune enfant). 
Cette prothèse esthétique a remplacé ele patch- sorte de moufle en plasti- 
que que les jeunes adultes de notre étude ont connu il y a 20 ans. 

- prothèse fonctionnelle : elle réalise la symétrie de longueur par rap- 
port au côté opposé. La préhension est le plus souvent grossière mettant 
en face l'un de l'autre un élément fixe et un élément mobile, qu'il s'agisse 
d'une pince, telle la «pince l ink~ particulièrement inesthétique et peu propo- 
sée sauf comme prothèse-outil, ou d'une main prothétique animée. 
L'animation de ces prothèses peut être assurée : 

- par des moyens mécaniques : un câble fixé à un harnais passé autour 
de l'épaule opposée. 
Trois types de prothèses : la main mécanique des Anciens Combattants, la 
main Denoël, la main Monestier pour les adultes. 

- par des sources d'énergie extérieures : comme la prothèse 
myoélectrique où fa commande est assurée par la contraction des muscles 
épicondyliens et épitrochléens et transmise à un moteur miniaturisé animé 
par une batterie rechargeable. 
Les emboîtures seront remplacées au fur et à mesure de la croissance (1 à 
2 fois par an). 
Un apprentissage est nécessaire et doit être suivi de très près par une équipe 
d'ergothérapeutes entraînés. 



bs$ ms~io>onBaaiwtss : tout pari de proPh&se représente une contrainte certaine. 
- contrainte lors de la r4alisation de l'appareillage qui doit suivre la crois- 
sance, et un enfant «$a granditm. 
- contrainte d'apprentissag~ée : toute mise de prothèse devrait être accom- 
pagnée d'ergothQrapie. En 8Bet, il est indispensable d'apprendre I'utilisa- 
tion de la proth3se. Il faut en connaître les possibilités ainsi que les limites, 
mais surtoLIP en aLIPomatiser f'usage. 
- contrainte @entretien. 

Toutes ces conPraintes demandent aux parents une grande disponibilité où 
entrent en compte? travail, ésloignernent, famille (frère ou soeur de l'enfant 
ag&nbsique). 
I l  faut trouver un compromis satisfaisant pour tout le monde. Et quelquefois 
ces contraintes reprbsentent plus de désagréments que la prothèse n'ap- 
porte d'avantages. 

Qu'elle dbbouche ou non sur un appareillage avec ses implications fonc- 
tionnelles, elle revêt une grande importance par le soutien qu'elle peut ap- 
porter 61 l'enfant et il sa famille : 
- aide psychologique l'enfant qui rencontrera d'autres enfants agénésiques 
comme lui (Ion de la consyltation ou de séances d'apprentissage en ergo- 
therapie) et contribuera à ce qu'il ne se sente pas *seul au monde. avec 
sa malformation ; il pourra aussi parler de sa malformation dans un cadre 
de recherche d'adaptations positives pour lui. 
- aide psychologique aux parents, 
- prise en charge de la famille par une équipe spécialisée, 
- 4wentuellement rencontres de parents. 

Cette consuftaîion permet d'&Ire à l'écoute des enfants et des familles, leur 
perme~ant de trouver des sotutions d8s qu'un probl&me se posera. La fa- 
mille pourra, quand elle le desirera, recontacter Iy6quipe car elle connaîtra 



les possibilités d'aidie qu'elle représente. 
Ce sentiment de prise en charge datente., si I'on peut dire, fait défaut aux 
familles à qui I'on nt. peut proposer d'appareillage à l'enfant, compte-tenu 
de ses  malformation.^. On a alors l'impression qu'ils n'ont pas eu toutes les 
informations nécessaires et que les parents se sentent perdus et seuls 
face au problème de leur enfant. 

Les résultats de l'enquête sont présentés sous forme de fiches correspon- 
dant au niveau et nombre des agénésies, constituant chacun des groupes 
pour lesquels les problèmes ne sont pas les mêmes. Ainsi quiconque pourra 
se renseigner pour informer les parents. 



Atteinte unilatérale 
duun membre supérieur 

Atteinte unilat6raIe signifie qué. lé. patient poss&de un membre supérieur 
totalement valide, ce qui le rend a1dPonome pour la majorité des activités de 
la vie quotidienne. Cela est i3 moduler en fonction de la dextBrité du mem- 
bre sain et de l'aide i u e  peut apporter le côte malformcé. 
Le membre malformh ne sera jamais utitisé comme membre dominant 
Outre l'apport fonctionnel, la decision d'appareillage est aussi une question 
de philosophie de iq&quipe saignante, du rapport du patient à son handicap, 
et du dBsir dé. la famille. 

Pour etudier les differentes atteintes unilatérales, soit 136 dossiers, nous 
avons fait des regroupements en fonction des interrogations suivantes : 

P. existe-t-il une possibilité de prcéhension réelle du côté malformé, que I'on 
appellera piwes BoneffBorrnweOUs ? 

2. ou bien une possibilité de prhhension, mais pauvre, du fait du manque de 
force ou d'une mauvaise position des doigts restants que I'on appellera 
pine@ non-iloneûlonn~UUs ? 

3. ou encore pas de possibilit$ de préhension comme dans les agénhsieâ 
ffuan$vcuo;als$ au niveau de I'hpaule, du bras, de l'avant-bras, ou du carpe ? 



Malformation unilatérale d'un membre supérieur 
avec pince fonctionnelle 

Sur les 15 dossiers cétudiés, on retrouvedifférentes malformations : 
- membre sup6rieur court 
- malformation de doigts 
- absence de doigts ou de pouce 

On trouve : 4 b6bés - 8 enfants de 4 à 12 ans - 3 jeunes adultes. 
11 garçons, 4 filles. 

- 12 n'ont jamais eu d'appareillage 
- 3 ont fait l'essai d'un appareillage, ce sont les jeunes adultes mais un 

seul a poursuivi : 
- 1 a eu une prothése esthétique à 6 ans qu'il n'a jamais voulu met- 

tre ; 
- 1 a eu une prothèse esthétique à 9 mois mais prothèse esthétique 

aménagée sur sa malformation, qui a alors un double rôle de prothèse et 
d'aide technique et qui améliore considérablement la qualité de sa pince 
fonctionnelle ; 

- une jeune fille appareillée tardivement à 15 ans ; elle a peut-être vu 
dans la prothétisation un moyen d'être mieux dans son corps. Cessai n'a 
pas été concluant et elle a abandonné la prothése car le cemal-êtrem se 
situe à un autre niveau. 

- 4 sur 15 ont eu de la chirurgie toujours à visée fonctionnelle pour amé- 
liorer la qualit6 de préhension, t'objectif a été atteint pour tous. 

- Par ailleurs le mode de garde a été modifié pour un enfant. 
- Durant la scolarité, on ne trouve pas de réelles difficultés liées au 

handicap. 
- Au niveau des loisirs, on ne retrouve rien de particulier 
- Le Vécu Familial est à 4 et 5 dans 57% des cas, et 35% ont un vécu à 

1 et 2. 



MaOformation uniBat%bra%@ d'un membre supérieur, 
avec MW% pQe"8~8 que @8t non-fonctionnelle 

Sur les 4 dossiers BtudiBs, on retrouve diff érentes malformations : 
- membre sup6rrieur court. 
- absence de dei@ ou ds'pouce. 
- malformation de doigts. Les doigts existants sont vestigiaux ou sans 

possibifit6 d'opposition, ils ne peuvent donc permettre une pinceefficace. 

On trouve : 1 $&Ml dl enfants et 'i jeune adulte. 
2 garqons, 2 filles. 

- pas d'appareillage chez 3 enfants sur 4 : cette non-proposition ou non- 
demande d'appareillage peut Gtre expIiquBe par le fait qu'un doigt terminal 
peut aider à tenir, coincer, pousser de façon très fine, et même si ce n'est 
pas une pince réelle, c'est quand mgme une fonction très importante. 
- la jeune adulte a Bté appareillke de 3 à 6 ans avec une prothese esthéti- 
que qu'elle portait ài mi-temps au dkpart, puis le port a kté de plus en plus 
occasionnel et enfin il y a eu un abandon de la prothèse. Cette demande 
d'appareillage correspondait au détbut de la scolarisation, peut-être pour 
faciliter l'entrée La l'école. b'appareillage a 6té abandonné des le C.R quand 
l'enfant s'est sentie dans un univers connu. 
-un seul a eu de la chirurgie : un enfant de 6 ans qui vient d'avoir unegreffe 
d'orteil. Quelques mois après cette chirurgie, la famille note un bon résultat 
fonctionnel. 
- il n'y a eu aucune influence sur te mode de garde pendant la petite en- 
fance. 
- aucun problème de scolarité ni de loisirs n'est relevé. 
- on ne peut tirer de conclusion sur le V6cu Familial pour une population 
aussi restreinte. 



Agénésies unilatérales transversales 

Nous abordons maintenant, à partir de 11 7 dossiers, les agénésies trans- 
versales, celles qui sont, en fait, le plus souvent appareillées. Nous les 
étudierons par niveau : agénésie transversale unilatérale d'épaule, de bras, 
d'avant-bras, de carpe. 
Pour les avant-bras, nous détaillerons en fonction du port de la prothése, 
car c'est ce qui semble le plus important. 

1) Agénésie transversale unilatérale d'épaule : 2 dossiers 

On trouve : 1 bébé et 1 adulte. 
2 garçons. 

Les conclusions sont difficiles à établir du fait du faible nombre de dos- 
siers. 
- age du ler appareil : à 1 mois pour le bébé. 

à 18 mois pour l'adulte. 
- l'adulte a eu un port continu de prothèse depuis Ia pince Link, la main 
mécanique, la main électrique pour finalement revenir à la main esthétique 
qu'il trouve plus Iégére et plus maniable. Il a fait des études supérieures et 
travaille. 

2) Agenésie transversale unilatiiraie de bras : 7 dossiers 

On trouve : 6 enfants et 1 jeune adulte. 
3 filles et 4 garçons. 

- Âge du 1 er appareil : 
6 avant 1 an 1 tous ont été appareillés avec 
1 à 3 ans 1 une prothèse esthétique 



Chronologie de l'appareillage : 
- les 2 plus jeunes portent encore leur prothese esthétique 
- les 5 autres ont eu des proPh$s~s fonctionnelles : une prothèse mécani- 
que d'abord, puis 4 sur 5 ont eu une prothese Glectrique (la 51ème est en- 
core trop jeune). 
- 3 Vont abandonnee : 

1 adulte qui ne porte plus rien 
2 jeunes qui vers '$ ans ont pu exprimer leur desis; même si 

celui de leurs parents $lai? diff$ren? : l'un ne porte plus rien et l'autre une 
prothcise ~sthGtique. 

On note, pour ces abandons de prothèses fonctionnelies,différents incon- 
brknients avanc9s par les enfants : 

- te poids 
- les sangles 
- les difficuIt$s de commande : coudefpoignetfmain 
- la transpiration 

Sur ces 7 dossiers : 
- 5 finalement portent une proth&se 

2 esthGtiques, et P mbcanique (jeunes enfants ) 
9 myo6lectrique, et 4 esthétique (les plus grands) 

- 2 ne sont pas appareilles. 

La malformation ne semble avoir joue aucun rôle, ni sur le mode de garde 
de la petite enfance, ni sur la scolarité. 

- 1 seul adulte dans cette population. II a fait des études supérieures et 
travaille. 

- 3 ont un V h u  Familial à 4 et 5. 
- 2 ont un V&u Familial A 2. 
- 2 ont un V6cu Familial à 3. 



3) Agénésie transversale unilatérale d'avant-bras 

On aborde là l'étude la plus intéressante car le nombre de dossiers est le 
plus important : 81. âeufement 76 dossiers ont pu être exploités dans le 
cadre de ce chapitre. 

Deux personnes sur 76 n'ont jamais été appareillées. Ce sont deux garçons 
adolescents nés et habitant dans la Région parisienne. L'information sur 
l'appareillage leur a &té faite mais il n'a pas été donné suite. 
«C'est un choix de la famille et du jeunem. 

Témoignage de parents : 
«Il est important pour I'enfant de ne pas cacher son handicap devant les 
autres, dès la naissance, pour ne pas créer chez lui le sentiment de gêne et 
de honte, et à travers cela provoquer un sentiment d'infériorité. Nous avons 
estimé qu'il était indispensable qu'il se débrouille comme il est au départ 
sans appareil)+ (né en 1 979). 

Cette attitude de non appareillage n'est pas définitive mais peut être 
réenvisagée en fonction des désirs de I'enfant. 
«Peut-être voudra-t-il avoir une prothèse esthétique plus tard, mais nous 
ne le savons pas encore*. 

A noter que ces 2 enfants ont eu une ablation de leurs bourgeons de doigts. 
Le mode de garde, dans la petite enfance et la scolarité, n'a pas posé de 
problème. 
Par contre, pour les loisirs, on note des regrets pour la musique. 
Vécu Familial à 5 dans ces 2 familles. 



Port al@ proth&$@ pour act%viRb$ précises : 5/76 

Nous wons : 5 jeunes de 8 ài 1 8 ans, 
4 garçons et 1 fille. 

Ils sont tous ài l'aise, avec OU sans prothèse, OU en panachant l'utilisation 
des proth8ses en fonction des activitbs de la journQe. La prothèse prend 
vraiment sa fonction d'outil. 

- age du 4 er appareil : - 3 prbcocement avant 14 mois 
- 2 tardivement à1 6 et 4 7 ans 

Pour les jeunes appareillés tôt : 

* 1 a Qt6 appareillQ uniquement avec une prothèse esthétique et la pro- 
thèse a semi exclusivement pour le ~610. 

* 2 ont Qtb appareillQs avec une prothèse mécanique myoélectrique. 
L'un alterne prothese myoblectrique, esthétique ou rien. Cautre finalement 
ne porte que la prothèse esthbtique de temps en temps dans la journée. 
Ce sont des jeunes qui n'hQsitent pas ài faire du sport ou autre activité sans 
prothese et qui ne l'utilisent que lorsque le besoin est réel. Ils ont défini 
leurs besoins. 

- Pour les jeunes adultes : ils s'btaient toujours débrouillés sans prothèse. 
La demande d'appareillage a btQ tardive et correspondait à des activités 
prQcises : 

* une demande Qtait surtout esthétique. 
«C'est quand mgme plus simple avec une prothése pour éviter le re- 

gard des autres» (nQ en 4 974) 
Mais la prothese est retirQe des que la confiance est établie car ce jeune 

reste plus à l'aise sans prothese. 
* l'autre demande Qtait plus fonctionnelle pour répondre à des exigen- 

ces d'autonomie. Une prothese myoélectrique a résolu en partie les pro- 
blemes (repas-mobylette) et est portée en alternance avec l'esthétique ou 
bien il ne porte rien. 



- Le mode de garde dans la petite enfance et la scolarité se sont déroulés 
sans problème. 

- Ces jeunes n'ont pas rencontré de difficultks particulières lors de leurs 
loisirs ou celles-ci ont pu être résolues par prothèse ou aide technique. 

- Tous ont un Vécu Familial à 4 et 5. 

Port continu de prothèse esthittique : 27/76 

Nous avons 27 dossiers (16 filles et 11 garçons) : 
6 enfants (3 bébés et 3 enfants encore trop jeunes pour avoir une 
prothèse fonctionnelle), 
21 jeunes de 5 à 33 ans appareillés en esthétique par choix délibéré 
(1 1 enfants de 5 à 13 ans - 5 adultes). 

- Âge du 1 er appareil : 
22 appareillés avant 1 an, 
4 appareillés entre 2 et 3 ans, 
1 appareillé tardivement, à 17 ans, par manque d'information. 

- Port de l'appareil : port continu avec une adaptation progressive iorsqu'il 
s'agit du 1 er appareil. 

* une seule enfant retire sa prothèse le temps de couper sa viande et la 
remet aussitôt, la prise de la fourchette est alors assurée par le pli du 
coude. 
* l'adulte appareillé tard se sent plus à l'aise sans prothèse mais sa 
situation professionnelle l'oblige à la porter 12 heures par jour 
* le port est plus irrégulier l'été, à cause de la transpiration dans I'emboi- 
ture. 



- 19/27' ont voulu un appareillage fonctionnel à un certain moment : 
* 4 enfants ont eu une proth&$@ myoélectrique : 

l a Qt6 appareille en province et était un peu jeune (2 ans et demi), 
l'apprentissage a 6t6 peu concluant, non adapté car fait dans un service 
d'adultes qui avait peu l'habitude des prothèses myoélectriques ; 

les 3 autres ont 626 appareillés entre 4 et 8 ans. Capprentissage a 
6t6 fait mais la prothGse n'a jamais rkellement été int6grée.A~ bout de 6 
mois à lan, le pori de la proth&$@ esthétique a dominé. 

* 3 filles ont eu une proPh&$~~ mhanique. Elles n'ont pas été satisfaites : 
elles ont 6t$ g6nbiles par le harnais, par le cable qui casse, et finalement 
elles n'ont pas d6sir6 essayer autre chose de fonctionnel, mais sont plutôt 
revenues a un appareillage plus simple ; 

* 2«plus anciens. ont eu une pince Link ; son côté inesthétique expli- 
que que cet appareillage n'a pas $16 poursuivi ; 

* 2 jeunes adultes ont eu une prothése myoétectrique : l'un y avait trouvé 
des avantages pour les loisirs quand il était adolescent, mais maintenant il 
prQfAre I'estk&tique car celle-ci est nettement plus légère. Quant à l'autre 
jeune fille, elle n'a pas rbussi & intbgrer et automatiser l'utilisation de sa 
prothGse malgre un apprentissage approprié. Même si certains enfants re- 
viennent un appareillage esthétique, ces périodes d'appareillage fonc- 
tionnel sont impofianrtIss pour eux. On ne peut les considérer comme des 
Bchecs car I'apprentissage s'est dbroulé dans de bonnes conditions. C'est 
aux jeunes de faire leurs expbriences et de définir rgellement ce qu'ils at- 
tendent de leur proth6se. Sans l'avoir essayée, ils n'auraient pu avoir que 
des regrets, ce qui ne serait pas bénéfique pour leur vécu personnel. 
La fonction ne leur a pas apport4 un %plus>> : le poids, le fil de raccordement 
à la batterie extQrieure, la contrainte des piles leur ont semblé difficile à 
supporter, par contre, porter une prothese semble pour le moment faire 
patlie de leur schQma corporel. 

- Une seule fois, le mode de garde pendant le petite enfance a été modifie. 



- Tous ont été scolarisés en milieu ordinaire. II n'y a pas eu de redouble- 
ment. Par contre, on remarque que : 

* 2 enfants ont eu des problemes d'écriture : droitiers avec agénbsie 
droite ; 

* 1 enfant a eu du mal à tenir sa feuille ; 
* 1 signale que la prothèse est genante pour la géométrie ; 
* un seul a eu une aide technique : un tapis antidérapant. 

Deux intenrentions ergothérapiques ont été assuraes 43 la demande des 
parents, en maternelle, pour expliquer l'appareillage et son contexte. 
(ergothérapeute accompagnée par une psychologue). 

Une mère signale : 
-Quelques difficultés après chaque déménagement dues à la curiosité des 
enfants de la classe pour la prothèse et le handicap en lui même,,. 

Les instituteurs, informés par nos soins, ont dû intervenir pour faire passer 
les informations. Ce point est souvent souligné par les parents. 

On remarque peu de loisirs impossibles. Certains sont plus difficiles, 
d'autres ne sont pas choisis car les jeunes préssentent unedifficulté, mais 
comme dit une maman : 
-On ne l'a jamais entendu dire : j e  ne vais pas pouvoir yarrivw; (né en 
1981 1. 

Pour la musique, il y en a quand même 3 qui ont des regrets : - Car les instruments qu'if pouvait faire ne lui plaisait pas». 
{né en 1980) 

- 6 sont adultes : 
* 3 sont mariés, ou vivent maritalement, et les 3 plus jeunes sont céliba- 

taires. 
* 3 travaillent, 2 sont encore en études supérieures, 1 a eu un B.E.P (au 

chômage actuellement). 



- 1 8129 viennent dé, province, mais ce ne sont pas seulement les Parisiens 
qui ont essayh les protheses fonctionnelles. Le lieu #habitation ne semble 
donc pas à prendre en compte pour le choix d'une prothèse esthétique. 

- 16/27 ont un Vgcu Familial 4 pmP 5 
- 8/27 ont un V&ra Familia! B 4 et 2. 
- f 127 a un Vbcu Famitial ;B 3. 

On trouve : 5 enfants de 5 ans B 31 ans, et "idulte. 
Tous sont des garcons, 

i$fgé? du premier appareil : 4 aivant P an, 2 entre 1 et 2 ans.Tous ont eu t6t 
une prothese esth4tiqua 

Tous porPent leur prothese mecanique toute la journ4e. 
Sur ces 6 patients : 

* 3 sont encore petits, et ta prothtsse myoélectrique n'est envisagée 
pour aucun des 3 pour tes misons suivantes : 
- manque de maturit6 
- enfant trop turbuient 
- manque de disponibilit4 des parents 

* 1 utilisera probablement tdne prothtsse myoéfectrique car il est gdn6 
par te câble de la prothbse m6canique qu'il porte actueflement. 

* 1 est un adulte absolument convaincu et satisfait de la prothese m6- 
canique (prothèse DenoGI, plus pefiormant9 que la proth6se mécanique 
des Anciens Combattants). Cette prothese correspond B son mode de vie, 
La prothese hfecîrique ne correspondrait pas d sa vie sportive de bord de 
mer et elle manque d'autonomie à cause des batteries arecharger, 

* 1 pour lequel on né, sait pas s'il Cilloluera vers un autre type d'appa- 
reil. 



On peut remarquer que peu ont choisi la prothèse mécanique (6 sur 76) en 
raison des inconvénients mis en avant : 

- la contrainte du harnais, 
- la fragilité : le ctible qui casse, te gant fragile, 
- le temps de rbparation pendant lequel l'enfant est privé de' sa pro- 
thèse, 
- l'aspect peu esthétique de ce type de prothèse. 

- On ne note aucun problème de mode de garde lors de la petite enfance, ni 
de scolarité. 
- Pour les loisirs, ori note des regrets pour la guitare, le piano, ou de ne 
pouvoir monter à la corde. 

- Aucun Vécu Familial à 1 et 2 dans cette s6rie. 
* 4 VBcus Famitiaux cotés à 4 et 5. 
* 2 Vécus Familiaux cotés à 3. 

Port continu de prothèse myoélectrique : 19/76 

19 enfants : 10 garçons et 9 filles 

Âge du premier appareil : 15 avant f an - 4 avant 3 ans. 
Tous ont eu une prothèse esthétique. 
Âge de la 1 ère prothèse myoélectrique: 13 entre 3 et 5 ans. 
Le plus grand nombre se situe vers 4 ans et demi, qui est l'tige le plus 
favorable pour un apprentissage, en tout cas dans la mesure du possible 
avant l'entrée en CF? 
Par contre vers 2 ans et demi - 3 ans, cela semble un peu tôt, car l'enfant a 
du mal à se concentrer et à comprendre les consignes de l'apprentissage. 

- 4 entre 5 et 7 ans. 
- 2 entre IO et 12 ans. 



Chronologie de l'appareillage : 
- 10 ont eu des prothdtses mkaniques car ils étaient trop jeunes pour la 
proth$se klectrique et ressentaient un besoin d'appareillage fonctionnel, 
- les 9 autres ont prkférk attendre 19âige idéal de la prothèse myoélectrique 
car ils refusaient le harnais OU une main mécanique ressentie comme moins 
performante. 
b'apprentissage a kt6 en gknkral bien suivi. 

12 enfants viennent de provinces est 7 de la région parisienne. 

Certains enfants de cette serie on4 Pellement intégr6 leur prothèse qu'ils ne 
peuvent pas sortir quand ils ne l'ont pas. Cattribution simultanée de prothè- 
ses klectrique et esthetique les a considérablement aidés. 
Un enfant pr6fère retirer sa proth$se électrique pendant la récréation, car 
elle est ressentie comme fragile. 
3 enfants la portent principalement pour l'école et la retirent en général à la 
maison pour meare l'esthétique OU rien. La prothèse myoélectrique a là 
vraiment sa fonction d'outil (recenshe dans le port continu, car le temps 
scolaire reprksente les 314 de la journée d'un enfant). 
A noter que 2 enfants ont abandonne la prothèse myoélectrique pendant 1 
ou 2 ans, puis ils en ont refait la demande car ils en ressentaient la néces- 
sitk. 
A noter aussi que les enfants appareillés avec une prothèse myoélectrique 
sont jeunes : les plus agks ont 14 ans. La plupart ont été appareillés de- 
puis 1983, au moment de l'introduction de la prothèse myoélectrique pour 
enfant en France. 

- Le mode de garde de la petite enfance n'a pas posé de problème. 

- Vous sont scolarises en milieu ordinaire. Un seul a redoublk, 2 ont deux 
ans d'avance, 4 a eu des problèmes d'intégration dans une école publique 
et a dû changer pour une ecole privee. 



1 a un tapis antidérapant pour tenir sa feuille, un autre a un tapis antidéra- 
pant sous la regle pour faciliter les figures géométriques. 

Aucune intervention ergothérapique n'a été nécessaire ti l'école. 

Peu de difficultés sont rencontrées lors des loisirs. Pour le vélo, le rétropé- 
dalage ou les commandes du frein et du changement de vitesse sont pta- 
cés du même c6té. 4 regrettent de ne pouvoir faire du piano ou de la flûte 
traversiére. 

- 1711 9 ont un Vécu Familial à 4 et 5 soit 89.5% 
- 211 9 ont un Vécu Familial à 3. 

Agénésie d'avant-bras ayant abandonng tout appareillage : 
17 cas 

17 dossiers : 8 enfants de moins de 12 ans 
5 adolescents de 13 à 16 ans 
4 jeunes adultes 
11 filles et 6 garçons. 

Âge du 1 er appareil : 12 avant lan, 5 entre 4 et 3 ans. 
Tous ont eu des prothèses esthétiques (les *plus anciens* ont eu un patch). 

Différents types d'appareifiage ont été utilist5es: 
- 5 n'ont eu que des prothèses esthétiques 
- 12 ont eu des prothèses fonctionnelles : 

* 6 seulement des mécaniques 
* 5 des mécaniques suivies de myoélectriques 
* 1 d'emblée une prothèse myoélectrique après l'appareillage avec 
une prothèse esthétique. 

Capprentissage pour les prothèses myoélectriques a été bien respecté pour 
5 et on manque d'informations pour 1. 



4 enfants venaient de province et le suivi a étb plusdifficile. 

Le pari de proth9se n'a pas toujours Qt& constant. On note des ports irrégu- 
liers depuis les premieres protRQses : interruption du port de la prothese, 
puis des reprises ..., certaines n'ont jamais été portées. 

L'âge d'abandon 
* Chez 5 bQbAs, ta premi$re proth3se n'a pratiquement jamais 646 

mise 
* 4 fois 8 3 ans et demi apres essai de la prothQse mécanique. 
* 6 fois autour de 7 8 8 ans 
* 5 fois entre 41 et 15 ans, v6ritable choix des enfants et non plus 

celui des parents. 

Parmi ces jeunes on trouve : 
- 1 jeune en filiere professionnelle qui a abandonnb toute prothese au 

profit d'un outil adapté à ses activités d'atelier Le reste du temps, il ne 
porte rien. 

- 4 sont des adultes qui ont eu tous les appareils : Patch - esthétique - 
pince Link - mécanique - et myo6lectrique pour certains. 

Les causes dabandon : elies sont multiples et peuvent provenir de l'enfant 
ou de sa famille, ou de l'appareillage lui-meme. 
L'âge du premier appareil ne semble pas intervenir car tous ont été appa- 
reill6s avant 3 ans. 

EDUss noan$ ~n>araisssnl @tr@ UÙBss : 
- à I'snfant et sa famitle : 

Des probfemes familiaux au moment de l'appareillage, des contraintes pa- 
rentales de déplacement, de disponibilité pour réaliser la prothèse et en 
faire l'apprentissage. 
Cintégration de la prothese dans le schéma corporel semble rarement avoir 
été faite : port discontinu OU rare. 
La sensation de se sentir plus libre sans appareil. 



- à l'appareillage : 
Déception par rapport à l'appareillage jugé inesthétique, insuffisamment 
performant et contraignant par rapport aux avantages. 
La multiplicité des appareils : lassitude de ceux qui ont tout expérimenté, au 
fur et à mesure des progrès de l'appareillage. 

- les décisions d'appareillage n'ont peut-être pas été prises avec assez 
de rigueur, avec une appréciation suffisante de la motivation de l'enfant et 
de sa famille. 

Une nouvelle cause d'abandon des prothèses électriques est en train de se 
dessiner : le non-remboursement intégral de cette prothése risque d'obliger 
des enfants satisfaits de leur prothèse à revenir à un appareillage plus sim- 
ple et moins onéreux, mais pris en charge. 

Un abandon n'est pas forcément un échec : 
« Vers 8-9 ans, notre filie a préféré se passer d'appareil, mais il est vraisem- 
blable qu'adolescente ou adulte, elle aura une main esthétique pour SOM 
et peut-être une «mye= pour des travaux prdcis ; en tout cas, elle sait que 
cet appoint existe et peut lui être utile*. 

- Dans ce groupe de 17 abandons on trouve peu de renseignements sur la 
vie sociale (mode de garde, école, loisirs). 

- On trouve moins de Vécus Familiaux à 4 et 5 dans cette catégorie que 
dans tes autres : 41 %. 

II n'est pas possible de préciser si l'abandon de l'appareil est dû exclusive- 
ment à des problèmes liés à I'appareillage ou à d'autres raisons. 

Conclusions sur les agénésies unilatérales d'avant-bras 

On peut retenir que sur 81 patients, seuls 2 n'ont jamais été appareillés. 

Âge du 1 er appareil : 
- 58 avant 1 an 
- 16 entre 1 et 4 ans 



- 3 au dela de 94 ans 
- 2 n'ont pas 616 retenus par manque d'information' 

On peut remarquer une volontel d'appareillage de la part des équipes 
saignantes. 

Port de prothese : 
- 52 patients portent leur prothese toute la journée et on note un port 

sensiblement elquivalent de prothèrses esthétiques (27) et de prothéses fonc- 
tionnelles (25) : mkaniques et my~lectriques. 

- 5 portent une proth$se (2 myocélectriques - 3 esthétiques) pour des 
activites prbcises. 

- 3 : temps de port inconnu 

Si on réicapiiuf& : 
- 31 proth8ses esth6tiques 
- 6 proth8ses mcécaniques 
- 23 proth9ses myoélectriques 

soit 60 enfants acîuellement appareillés sur 81 

74,7% des agcén6sies d'avant-bras btudiées dans cette enquête sont ap- 
pareillees actuellemetnt. 

Appareillage le plus utilise en fonction des tranches d'âge : 
* de 4 9 ans : leg&re pr6dominance de l'électrique 
(1 4 6lectriques -9 esth6tiques) 
* de 90 à 98 ans : Qquilibre entre esthétique et électrique 
(9 esthbtiques - 8 6lectriques) 
* au delà de 18 ans : esthbtique largement majoritaire 
(7 esthetiques -9 electrique). 



Remarque : 
Les adultes actuels sont ceux qui ont expérimenté toutes les nouveautés 
d'appareillage depuis le patch, en passant par la pince Link jusqu'à l'essai 
des premières prothèses myoélectriques. 

- 12 électriques abandonnées sur 35 électriques mises, au profit de : 6 
esthétiques et 6 arrGts d'appareillage 

- 10 mécaniques abandonnées sur 16 mécaniques mises, au profit de : 
4 esthétiques et 6 arrêts d'appareillage 

Vécu Familial et appareillage : 

- Nous avons essayé de voir s'il pouvait être établi une corrélation entre le 
port ou non d'un appareillage et l'appréciation de ce que nous avons ap- 
pelé le Vécu Familial. 
Rien ne permet de tirer des conclusions. II semble qu'un Vécu Familial que 
l'on pourrait qualifier de positif à 4 et 5 correspond en réalité au fait que les 
parents et l'enfant, avec I'aide d'une équipe médicale sont arrivés à un choix 
qui parait les satisfaire, qu'il s'agisse d'appareillage ou de non appareillage. 

- L'étude du lien entre l'appareillage d'avant bras et le milieu socio-culturel 
a été faite, elle ne permet pas d'établir de corrélation significative. 

4) Agénésie unilatérale transcarpienne : 27 dossiers 

27 dossiers : 7 bébés, 17 enfants de 3 à 17 ans, 3 jeunes adultes 
18 garçons, 9 filles. 

* Pour l'appareillage, ils se répartissent en 3 catégories : 
- 14/27 n'ont jamais eu d'appareillage ni d'aide technique ; mais 6 

sont des bébés, 3 ont moins de 6 ans. On ne peut donc préjuger de leur 
désir d'appareillage ; 



- 3/27 ont eu uniquement des aides techniques portées pour des 
activités précises. Elles sont aidaptkes dès qu'une demande du jeune en- 
fant est formul$e. Elles sont r&atis&es pour l'autonomie-repas : bracelet 
pour tenir la fourchette pendant que la main saine coupe la viande (3 fois). 
Eiies sont adaptees aux loisirs : tenue des renes du cheval ou aide pour 
tenir le guidon pour faire du ~610-cross ; 

- 10127 ont porté un appareillage I l  est rarement proposé demblée 
compte-tenu du pli de flexion du poignet qui, d'une part, donne une possibi- 
lité de préhension, si l'on peut dire, d'autre part, rend le côté appareillé plus 
long que le côté sain, ce qui est regrettable d'un point de vue esthétique. 

fige du 4 er appareil : assez tardif : 
2 avant 1 an, 1 & 113 mois, 6 entre 3 et 6 ans, c'est-&-dire au moment de la 
socialisation à l'&Cole, 1 non précise. 

Differents types d'appareillage sont utilises. Certains se sont succédés : 
- 9/10 ont eu une prothese esthétique 
- 2/4 O ont eu une prothese mecanique (dont un en 1 er appareil) 
- 4/30 ont eu une prothese &Iectrique, jamais mise d'emblée : 3 fois 

suite à une prothbse esthétique - 1 fois suite à une prothèse esthétique el 
une prothese mécanique. 

Port continu pour 4 enfants : 3 avec une prothèse esthétique (1 bébé el 2 
adolescents), 1 avec une prothese électrique (cet enfant a eu les 3 types 
de proth8ses). 
A noter que 2 sur 4 ont alterné par? de prothèse et rejet temporaire d'appa- 
reillage. 
Un jeune adulte est appareilté pour des activités précises : ii a porté conti- 
nuellement uns prothese de 3 à 14 ans, puis l'a abandonnée et a repris à 
16 ans avec une prothese myoélectrique dont il a défini l'utilisation. 
Abandon : 5 ont abandonné l'appareillage. On trouve des enfants appa- 
reillés pour la l&re fois entre 4 et 6 ans, et des prothèses peu portées en 
général (2 esthétiques - 2 rnbcaniques - î blectrique). 
SirnuftaneSment, ou à la suite de l'abandon, 2 jeunes ont demande des aides 
techniques pour des activiteSs précises : repas, loisirs. 



En conclusion, l'appareillage a pu être essayé par de nombreux jeunes 
(1 0/27), mais a été rarement conservé (5127). 
La demande a été avant tout esthétique, mais la prothése a été peu portée, 
car le jeune s'est rendu compte qu'il faisait moins de choses avec, il était 
priv4 de sensibilité et de son pli de ffexion du poignet. 
L'appareitlage fonctionnel, lui, a répondu à un besoin pour certains, mais le 
fait que ie côté appareillé soit plus long que le côté sain (nécessité de loger 
la main prothétique] rend l'appareillage contraignant, Les seuls qui, finale- 
ment, l'ont conservé, ont un raccourcissement associé de l'avant-bras 
malformé. 

Le mode de garde a été modifié une seule fois &la suite de la naissance de 
l'enfant. 

II n'a pas été mentionné de probléme de scolarité,Aucun n'est scolarisé en 
milieu spécialisé. Certains ont un retard scolaire mais qui n'a pas été attri- 
bué à la malformation. 
Des aides techniques Iégéres sont nécessaires à l'école (règle antidéra- 
pante - ciseaux adaptés), mais restent tout à fait limitées. 
Une intervention ergothérapique en maternelle a été nécessaire 1 fois pour 
expliquer les possibilit8s de l'enfant malgré sa malformation. 
Un enfant a été suivi en orthophonie mais pour des raisons dites sans 
rapport avec l'agénésie. 

Aucun loisir n'est impossible mais parfois des aides techniques en facili- 
tent la pratique. 

Sur les 5 jeunes adultes : 4 sont célibataires et 1 vit en couple. Ils sont 
autonomes avec des aides techniques. 
1 BAC - 2 BEP (1 travaille) - 2 CAP 
14127 ont un Vécu Familial à 4 et 5,2 un VF à 3 et 10 un VF à 1 et 2 

Le vécu familial n'a pas pu être précisé dans 1 cas. 



Conc9umions sur I%ppaaeillage d'une 
ma8fforma%8aw unilater%!@ du membre supérieur, 
tous nIvasaruJw comlondruJ8 

- 3 mois : 
- 7 mois: 

- 8 mois : 
- 4  an: 
- 2 ans : 

- 3 ans : 
- 4 ans : 

- 5 ans : 

l'enfant d&ouvrgi ses mains et joue avec 
il a8rape lés% objets à 2 mains, tient assis avec le sup- 
port des bras 
il s'assied seul 
il acquiet? la pince fine pouce-index 
ii utilise tes 2 mains pour assembler un jouet. if aime 
tirer, pousser, demonter, construire, grimper 
la coordination bimanuelle s'affine de plus en plus 
les actions sont de plus en plus fines et complexes et 
coordonn4e!s dans le temps. Il perd peu à peu ses 
syncinesies 
la maturation est presque terminée, fa coordination oeil- 
main est bonne, I'enfant a une bonne maîtrise neuro- 
musculaire 

Ce sont ces Qtapes d4cisives dans le développement psychomoteur de 
l'enfant qui guideront la proth4tisation. Nous avons donc choisi d'analyser 
une pre!mi&re tranche d'âge : 

-detOrà4ans 
puis les gbriodes suivantes : 
- de! 4 & 9 ans 
- de 40 rà 18 ans 
- au-delà de 18 ans 



- de O à 4 ans : le bébé est appareil16 des 7 mois, avec une prothése esthé- 
tique, dès qu'il tient assis et a besoin d'une symétrie dans la préhension. 
Ses gestes ne sont pas encore assez précis, et l'enfant n'est pas assez 
mature pour nécessiter une prothése plus performante. 

Tableau 42 

Ce tableau indique bien qu'actuellement les enfants de moins de 4 ans 
ne sont appareillés qu'avec une prothèse esthétique. 

Les sigles utilisés sont explicités page 36 et suivantes. 



- de 4 an$ & Q ans : 4 ans, c'est le d6but de la prothétisation fonctionnelle, 
&lectrique le plus souvent, mais aussi mécanique. ha coordination s'af- 
firme de plus en plus. b'enfant a besoin de dissocier ses deux mains lors- 
qu'il joue. II perd peu à peu ses syncinésies, la prothese est parfaitement 
command&e. k'3ge idbal est vers 415 ans pour que l'automatisation de l'uti- 
lisation Cl@ la prothese soit acquise avant I'entrke au cours préparatoire. 

Tableau 43 

25ports de prothese dont 42 6lectriques et 9 esthétiques, 
4 abandons. 

Les sigles utilisés sont explicités page 36 et suivantes. 



- de 1 O à 18 ans : c'est l'âge où I'enfants'affirme et choisit son appareillage 
même si ses idées ne sont pas toujours conformes à celles de ses parents. 
II a déjh expérimenté différents types de prothèses et choisit en connais- 
sance de cause. Les abandons de prothèses se rencontrent plus facile- 
ment à cette période. 

Tableau 44 

22 ports de prothèse : 10 électriques, 1 O esttiétiques, 2 mécaniques, 13 
abandons. 

Les sigles utilisés sont explicités page 36 et suivantes. 

TCP.PC 

TCP sans 
appareil 

i 

2 

2 1 

2 1 



- au d88& (iB@ 18 an$ : on 9381.8 considbrer que le choix d'appareillage ou de 
non-appareillage est stable, et que le jeune adulte a trouv6 un équilibre par 
rapport .P sa malformation. Dans le tableau 45, on ne retrouve pratique- 
ment pas de protR4se 6lectrique. On n'a pas pu en proposer avant I'ado- 
lescence car aB l'$poque la prothBse (tllectrique n'existait pas pour les en- 
fants. Cege p6riode de I'adolesceme n'est peut Gtre pas propice pour sup- 
porter les contraintes d'un apprentissage. 
Si on pense qu'une proth&se 6lectl.ique peut gtre utile à un patient, il faut 
qu'elle lui soit propos&? avant 30 m s  quand c'est possible. 

Tableau 45 

3 4  ports de proth&s@ : 2 Blectriques, 8 esthétique, 1 mécanique, 5 aban- 
dons. 
Les sigles utilis6s sont explicit6s page 36 et suivantes. 



Tableau 46. Abandons de prothèse électrique tous niveaux confondus 

Sur 42 prothèses électriques réalisées : 
- 24 la portent (57,2%) ; 
- 9 l'ont expérimentée puis sont revenus à une prothèse plus simple ; 
- 9 ont actuellement arrêté !'appareillage. 

11 n'y a pas d'échec thérapeutique, car il faut proposer toutes sortes 
d'appareillages au patient pour qu'il puisse choisir celui qui lui con- 
vient. Par contre pour les 18 prothèses électriques abandonnées sur les 42 
mises, il y a sans doute un retentissement économique (coût des prises en 
charge des protheses, des consultations et des séances d'apprentissage), 
mais leur utilisation a pu rendre service à l'enfant à un moment donné. 
Les suggestions d'un parent nous serviront de conclusion : 
.<je pense qu'il est bon de parler et d'essayer l'appareillage (fonctionnel1 le 
prus tôt possible mais je crois qu'il ne faut pas insister trop quand l'enfant 
arrive tout seul avec ses moyens et ses astuces, et quand l'appareil est 
souvent trop lourd, encombrant et pas trop fonctionnel souvent. Pour l'ap- 
pareilfage ((esthétique=, je pense que l'enfant le demande un jour ou l'autre 
et qu'if le rejettera sans doute aussi un jour ou I'autre.ALtention, les parents 
ne doivent pas se tromper; les désirs des enfants ne sont pas forcément les 
mêmes que les d6si1-s des parents. 



Atteinte bilateraie des membres 
supérieurs 

Sur 253 dossiers 'sE.Pdiés, 27 ont Une atteinte bilatérale des membres su- 
périeurs, exclusivement. 

On ne peut parler d'appareillage $an8 diffijlrencier les atteintes : 
- les atteintes bilat6rales reeolsetihrement symétriques avec pinces fom- 

tionnelies ; 
- tes atteintcas BitifaPQraies relativement symétriques sans 

pinces fonctionnelles ; 
- les atteintes bilatérales asymétriques. 

Dans chacun de ces chapMrets on considérera I'appareilfage par prothése, 
assez peu suivi en g4néral, OU 163 petit appareillage par aide technique ciblé 
sur une activité précise. 
Ces analyses ne pourront évidement être détachées du contexte où Ctvo- 
lue l'enfant - I'&cole et la maison - afin de pouvoir parler de l'autonomie et 
des loisirs. 



Les atteintes bilatérales relativement symétriques, 
avec possibilité de pince fonctionnelle : 15/27 

Nous avons 15 dossiers ; 5 sont encore des bébés. 

Ce sont tous des enfants présentant des membres supérieurs courts, avec 

des mains incompletes. II n'y a donc pas uniquement une anomalie des 
extrémités, mais un membre globalement malformé : 

- une main directement rattachbe à l'épaule ; 
- un bras avec ou sans coude fonctionnel ; 
- une ébauche de main rattachée au segment de membre, une main 

incomplète et sans force. 

Une attelle de correction a été nécessaire dès la naissance (1 fois sur 15) 

pour réaligner l'axe du membre et de la main. Une correction chirurgicale a 
été ensuite nécessaire. 
La pince fonctionneile a elle aussi pu être améliorée par la chirurgie, soit 

pour ouvrir une syndactylie et donner une meilleure qualité de préhension, 
soit pour repositionner un doigt, ou un segment de membre, le réaxer ou le 
stabiliser (7 fois sur 15). Cette chirurgie sera toujours à visée fonctionnelle. 

Compte tenu de la possibilité de préhension, ce sont des enfants A qu Sap- 
pareillage a été peu proposé (1 fois sur 15). Une adulte phocomèle raconte 
après un apprentissage de prothese pneumatique : 
«Cet appareillage était lourd et m'encombrait par la longueur des bras, par 

le poids des bouteilles de gaz. J'avais la chance d'avoir 10 doigts, avec plus 
ou moins d'habileté. Mes parents ont tout essayé pour développer mon auto- 
nomie, cela m'a permis peut-être de mieux apprécier d'avoir mes mains 
complètes». (née en 1965) 



- Les autres n'ont pas eu d'appareillage ; meme si certaines équipes ont 
envisagé un appareillage, les parents se sont aperps que ce n'était pas 
utile, comgJ9e-tenu des possibilitbs de leur enfant à appréhender le monde 
avec ses mains. 

Autant l'appareillage semble? limit6 dans ces cas oG il existe une possibilité 
de prbhension, autant il en e.EPtoLdP aarement desaides techniques qui, 18, 
vont pouvoir aider un geste, voire compenser un manque de longueur, de 
force, ou de prbhension. 
Les aides techni~ues ne seront pas forcément proposées à tout le monde 
(5 sur 15 en utilisent). Elles seront achetées dans te commerce, si possi- 
ble, mais le plus souvent seront personnalisées pour l'enfant, réalisées par 
des ergoth6rapeutes et parfaitement adaptées à son problème. Elles I'ac- 
compagneront dans ses lieux de vie successifs : crkche, école, maison, 
activités de loisirs. 

~ g a 3 ~ ~ ~ ~ ~ ~ ~ ~  

- Repas : un enfant qui a une possibilité de préhension peut, en général, 
tenir son co~)\lert sans adaptation pafiiculière : aucune adaptation n'a été 
réalisbe pour ces 15 enfants. 
Un tapis antidérapant est souvent utile pour maintenir l'assiette ; ce sont 
des choses simples. 
Par contre, pour couper la viande, des difficultés plus impofiantes peuvent 
se rencontrer. Des mains incompf3tes manquent en géneral de force ; i'auto- 
nomie peut quelquefois 8tre obtenue grâce à un bon couteau qui com- 
pense cette faiblesse, mais pour certains il faut se résoudre à demander 
de l'aide (pour 5 enfants sur 10 en âge de couper la viande). 
- Habillage : un manque de force (main incomplkte) et un manque de lon- 
gueur (membre supérieur court) rendent cette autonomie difficile pour 5 
enfants sur IO en âge de le faire. 
«Un bâton prolongateur>> est souvent proposé pour augmenter ta longueur 
et il permet une certaine aide pours'habiller, se deshabiller. Mais certaines 
activités comme le boutonnage, enfiler ses chaussettes ou secoiffer, res- 



tent difficiles, voire impossibles, même avec aide-technique. 
Une grande motivation de t'enfant est nécessaire, car il faut persévé- 
rance et contorsions pour arriver &ses fins.La famille doit croire en l'en- 
fant, en ses possibilités, doit choisir ses vêtements en conséquence et 
participer à ses efforts. 
Un bilan-réadaptation de quelques jours peut etre nécessaire et suffi- 
sant pour trouver des solutions, surtout quand des parents inventifs 
se sont eux aussi déjà penchés sur le problème. 

- L'autonomie WCcause aussi beaucoup de soucis, car dès le CP, la né- 
cessité de cette autonomie est quasiment obligatoire pour 6tre admis en 
école ordinaire. 
11 faut alors pouvoir compter sur un copain compréhensif ou un instituteur ; 
l'enfant peut aussi apprendre Ci se régler en dehors des heures scolaires. 
Les aides-techniques doivent donc eitre discrètes et pouvoir se loger facile- 
ment dans le cartable. Quand des solutions n'ont pas été trouvées rapide- 
ment, un suivi plus lourd et régulier par un SSESD (service de soins et 
d'éducation à domicile) est nécessaire (1 fois sur 9). 4 sur 9 ne sont pas 
autonomes. 

La scolarité 
Elle se fait en général en milieu ordinaire, public ou privé, par choix des 
parents ou par nécessité. 2 enfants sur 15 ont été refusés dans leur 4cole 
publique de quartier à cause de leurs malformations. 
Un enfant est malgré tout scofarisé en milieu spécialisé, cela semblait na- 
turel et plus facile aux parents ; il n'y a donc pas eu d'essai d'intégration. 
Cette scolarité en milieu ordinaire est primordiale et à rechercher pour tous 
les enfants, neanmoins il ne faut pas qu'il existe trop de différences entre 
le rythme de l'enfant et celui de la classe. Tout régime de faveur différent, 
mal ressenti par l'enfant, peut très vite se transformer en rivalités et jalou- 
sies à son encontre. 



Temoignage d9une adulte (nbe en 9865) : 
«Je me faisais rarement dispwter~ 
«Je n 'afkis pas souvent aw t8bleau car je n'écrivais pas assez haut* 
«Je restais en classe pendant b s  rdcrécations car je tombais facilement.» 

Sur ces 95 cas, il y a eu quelques adaptations de matériel pour le décou- 
page, la r&gle, le compas. Le tapis antidérapant a été utilisé pour tenir la 
r&gle ou le plan incline pour assure~r une meilleure statique du dos. II est 
necessaire que ces aides techniques soient discretes pour ne pas trop 
distinguer l'enfant des autres. 
En raison de membres supbrieurs courts, et pour protéger le dos, plus 
simplement, les tables ont pu &tra r&haussées, ou le format des cahiers 
Iégdrement diminue. 

Temoignage d'une adulte (n6e en 1965) : 
nJe n'avais pas une amplitude d'dcriture suffisante pour couvrir une feuille 
de haut en bas ; il est difficile de toujours laisser le haut de la page blan- 
che?».- Uns institutrice lui a coup$ son cahier en 2 : f~c'est plus valorisant 
d'dcrire sur la Igre et la dernidre ligne de sa feuille». 

3 enfants sur 15 ont eu besoin d'une machine à écrire à l'école, dès que le 
PyPhme scolaire s'est acc6l6r6, car on remarquait une fatigue à la tenue du 
crayon et une det$rioration de I'Acriture. 
Des intementions ergoth6rapiques ài I'école (4 sur 1 O enfants actuellement 
scolarisas) ont 6tB nécessaires, ponctuellement pour expliquer à I'institu- 
teur les possibilites ou difficultes de I'enfant, la raison des aides-techni- 
ques ou du matériel adapta. 
Ces &changes avec l'instituteur ont permis de faire partager les difficultés 
rencontr$es au quotidien avec l'enfant. 
0 0  esil impoo0taiwQ que les «psfliQss difficullt6s» puissent i&ttae réglées rai- 
p~demeooQ awawQ ~ugeO0es ne deviennent des psobl&mes qui remettraient 
en cause u"owa$goaaoow. 
Ces intementions ont 6tQ aussi plus systématiques et réguli6res quand il y 
a eu nkcessita d'un apprentissage de machine à 6crire pour que l'enfant 
puisse suivre le rythme de la classa (1 fois). 



Pour conclure : 
on touche parfois aux limites de l'autonomie par rapport au handica~ 
limites difficiles à accepter, certes, mais réelles. 
Quand il manque trop de longueur et que le moyen de préhension est trop 
précaire, on ne peut pas toujours trouver des solutions grâce aux aides- 
techniques, ou alors elles demandent trop d'énergie par rapport au béné- 
fice qu'elfes procurent. Pouvoir s'habiller seul, mais être fatigué pour com- 
mencer sa journée d'école, où sont les priorités ? 

Les loisirs 
Les sports sont pratiques en général avec des enfants valides. 
- Par contre, pour la natation, certains (5 sur 10) ont préféré apprendre à 
nager dans un club Handisport, puis ont repris leur activité-piscine dans un 
cadre ordinaire. 
- Des vélos ont été adaptés pour mieux sentir l'équilibre (guidon rehaussé, 
frein à pied, rétropédalage). Une jeune fille de 16 ans qui n'a pas voulu 
d'adaptation ne peut faire de vélo pour le moment. 

La pratique d'un instrument de musique n'est pas toujours facile, car il faut 
choisir un instrument compatible avec la malformation et le désir de l'en- 
fant. La flûte pratiquée en milieu scolaire pose en général problème. Mais 
tous les enfants ne sont pas musiciens. 

TtSmoignages 
A la question : .loisirs impossibles~, un adulte écrit : 
*Peut-être qu'il y a des choses que j'aurais aimé faire, mais je ne m'y suis 
jamais aftardtse, il y a ddjri tant ri faire dans la limite de nos possibiIitds que 
fe temps est trop court pour se lamenter sur ce qu'on aurait pu faire si. ....» 

Une maman parlant de son fils dit : 
« II réussit tout ce qu'il entreprend, grilce à l'aide plus ou moins consciente 
de son grand-père qui le considère comme un autre et ie pousse à tout 
faire>>. 



Des parents disent : 
ha voloP79& de la famille doit exister de les faire vivre normalement avec 

les autres, nne6cc1ssiîne6 de papIa~er les loisirs des valides, centres a&?&, 
vacances.... . afin qu'ils ne soient plus- regard6s comme des bêtes curieu- 
ses. u 

Avec ou sans appareillage ou aide twknique, ce qui compte c'est de me- 
ner & bien sa vie. Sur nos 9 5 cas, 3 $ont adultes, 2 sont mariees avec des 
enfants, et ont une autonomie partiette mais compatible avec une vie de 
couple et de m3re. 

VQcu FarniiUjaU : 8 ont un V k u  & 4 et 5, 
2563 
5 ont un Vécu très difficile (1 et 2) exprime par les pa- 

rents plus que par l'enfant qui lui se d6brouille bien, 

Les 888einTIBss be'Dal6ealss rreUativemenl âymçttaiques sans 
pince ffonei;4ionwe80e : 4/27 

Dans ce chapitre, peu d'enfants : 3 glarsons et 4 fille. Ce sont des enfants 
qui n'ont pas de main. Ils n'ont donc pas de possibilité de préhension 56 
proprement parler, sauf s'ils peuvent coincer un objet dans le pli du coude. 
Ce moyen de préhension reste avant tout sommaire, et la prise la plus 
efficace semble GPre bilat6rale entre les deux moignons. 
L'enfant peut aussi développer I'utilisafion de ses pieds comme moyen de 
préhension complémentaire. 

Un appareillage prothétique a &di. proposdi. tôt, 3 fois sur 4 (2 avant 1 an, 
1 & lé) mois). Le 4éme enfant n'btait pas appareillable compte tenu de ses 
malformations. 
- 214 prbsentaient une agénésie bilatbrale de bras. Cappareillage a été 
abandonné assez vite car une prothése avec un coude et une main là. com- 



mander est un appareillage lourd et contraignant. Le relais a été pris par 
les aides techniques pour assurer une autonomie pour la tenue du crayon 
et pour le repas. Ces aides techniques ont l'avantage d'assurer un contact 
sensible entre la peau et l'objet et donc sont plus maniables et plus préci- 
ses. 
- 214 ont une agénésie bilaterale d'avant-bras. Un a eu des prothèses es- 
thétiques qui ont été mises à 18 mois, et cet appareillage a été poursuivi (une 
prothèse électrique du côté dominant et une esthétique aujourd'hui). 

Si te choix de prothétisation est fait, il est important qu'elle soit bilatérale : il 
faut que l'enfant garde une symhtrie de longueur (meilleure pour le dos), 
par contre elle supprime tout contact sensible avec le monde extérieur. 
L'appareillage n'est pas incompatible avec les aides techniques ; i'enfant 
considére prothèses et aides techniques comme des outils et choisit celles 
qu'il veut mettre en fonction de la facilité d'exécution pour réaliser l'activité 
voulue. 

L'autonomie 
- repas : tous arrivent à manger seuls mais sans couper leur viande, 

avec ou sans aide technique 
- I'autonomie WC : reste enccre un probfdme quand les membres sont 

très courts et que I'enfant a une raideur du dos qui l'empêche de se bais- 
ser. L'aide des camarades, de fa famille, ou de l'infirmière scolaire peut 
être demandée quand une solution ne peut CItre trouvée par une aide tech- 
nique. 

La scolarité 
3 enfants sur 4 sont scolarisés en milieu ordinaire ; le 4ème est issu d'un 
milieu socioculturel très défavorisé et sa scolarité dans un mifieu spécialisé 
 ILI^ permet d'être mieux pris en charge et bien encadré. 
Des interventions ergothérapiques ont été nécessaires 2 fois sur 3 dans 
les milieux scolaires pour situer les probleimes et expliquer les aides tech- 
niques. 



Remar~ue d'une maman : 
«Ma fil18 po@@ de$ aides PecPPPOi~bd8s pour le repas et I'F5critur8, r6ellemenf 
quand elle en a Be$oin, c'$B & dire le moins possible, car elle se sent mieux 
naPureIfemenPJ donc $an$ riem. 

Les Ooi$iu$ 
Ces enfants, quand ils sont motivBs par : 

- le sport, f6ussissent paeaitemsnt 8 se faire une place et i3 trouver une 
solution pour pratiquer IYactivitB souhaitée. Certains n'hbsitent pas In. de- 
mander des aides techniques @t font du vblo, du cheval ... 

- la musique : tous les instruments ne sont Qvidement pas possibles. h n  
accompagne ses camarades flûtistes au xylophone, un autre joue du cfai- 
i-on. 

V&CM Fanmiliai 
4 seul VQcu 8 5 
1 9 3  
2 9 1 et 2. 

Les ma!feasrrmation$ béiIat6aalles asymétriques o 8/27 

7 enfants et 1 adulte. 8 filles et 2 garl;ons. 

Ces maliformations sont tr3s asym6triques avec une anomalie au niveau de 
I'Qpaule d'un cÔt$, et la possibilit6 de pince fonctionnelle de l'autre côté. 

h'appareillage est propos6 du côt6 le plus court. 

Tous ont QtQ appareillés tôt : 3 avant 4 an 
5 avant 2 ans 

Cet appareillage permet d'obtenir une syrnQtrié! de longueur et donc une 
prehension birnanuelle. 



- Le port de prothèse est continu pour 3 enfants sur 8 : 3 prothèses électri- 
ques 
- Le port de prothèse est occasionnel pour 2 enfants sur 8 : 2 prothèses 
esthétiques 
- 3 enfants sur 8 ont abandonné toute prothèse : 

* 2 n'ont jamais intégré la proth4se ; 
* 1 a essayé des prothèses esthétiques et mécaniques, mais sa vie 

n'était pas compatible avec les contraintes de l'appareillage. 

Ce sont des appareillages importants, contraignants, car il y a beaucoup 
d'articulations à contrdfer (main, poignet, coude, plus ou moins l'épaule). 
De plus l'utilisation des pieds pour le développement psychomoteur rend 
plus de services qu'une prothèse inerte. 

- 3 enfants sur 8 ont eu recours à la chirurgie pour créer une pince fonction- 
nelle. 

L'autonomie 
Tout dépend bien sûr du niveau des malformations, mais tous ces enfants 
mangent seuls. Couper la viande est difficile, mais le couteau-fourchette 
peut représenter une solution quand l'autre main est fonctionnelle. 

La scolarité 
Elle s'effectue en milieu ordinaire avec peu ou pas d'aide technique, sauf 
un tapis antidérapant et des ciseaux adaptés (418). 
Ces enfants n'ont pas eu de diff icuîté d'intégration, mais il est à noter que 
les instituteurs ont fait à chaque rentrée scolaire une présentation de l'en- 
fant, en accord avec lui. 
Les parents signalent qu'un contact préalable avec le chef d'établissement 
est primordial. 
Pour une enfant, un suivi par un Service de soins Ci domicile a été néces- 
saire car le handicap semblait insurmontable Ci l'institutrice qui demandait 
plus Ci cette enfant qu'aux autres. 



Les Ooisia's 
Tout dBpend de la motivation de l'enfant : cheval, vélo, natation sont possi- 
bles. 
Le tennis pose parfois proo$l&me et une aide technique peul aider à la pra- 
tique de ce sport. 
Un jeune adulte fait de la comp6tition avec Handisport et est médaillé olym- 
pique de ski. 
Une mère souligne : 
«Il faut tout PenW en fonctjon de ce que i'enfant demande. Si ibnfant est 
motivd eP le prof OC(, ~a marche* (activité judo pour une petite fille d6sarti- 
culBe d'bpaute et une pince fonctionnelle de 2 doigts de l'autre c6té). 

V&cu Familial 
- 3 ont un V6cu Familial & 4 et 5 
- 3 sont ài 3 
- 2 à 9  et2  

En conc8assiow : 
La ptupart de ces enfants sont très dynamiques et arrivent à avoir une 
diversite d'activit6.s importante. 
Ces handicaps sont lourds en raison desdifficultés de la préhension, mais 
il ne faut pas oublier que ces enfants sont totalement autonomes pour la 
d6ambulaPion, ce qui contribue à leur intégration en milieu scolaire ordi- 
naire. 
Ce sont des enfants qui se projettent dans une vie adulte : travailler et 
fonder une famille, mgme s'ils sont confrontés à desdifficultés réelles. 

Temoignage 
Une maman souligne : 
cc11 ne faut pas rompre le contact avec le monde handicapé car l'enfant en 
aura plus ou moins besoin. Besoin du monde normal, mais aussi du monde 
handicapé, en Ponction des périodes de sa vie car il a besoin de savoir qu'il 
existe d'autres enfants comme lui. Cela iui permettra de garder un 6quili- 
bre. II ne faut pas non plus minimiser le contact avec d'autres familles qui 
est enrichissant. ,J (né en 1 982) 





La chirurgie dans %es malformations 
des membres supérieurs 

Elle a concern& dans notre enqugte 30 enfants sur 220 porteurs d'une 
malformation des membres supbrieurs sans tenir compte du niveau et du 
nombre des anomalies. 

II n'est pas question ici d'6tablir un catalogue de toutes les interventions 
possibles ou réalisQes chez les enfants en dehors de l'enquête mais de 
pr6senter celles dont ont benéfici6 les enfants concernés par l'étude. 

Le tableau suivant indique le nombre d'enfants opérés et le nombre 
d'intewentions. 

Tableau 47 

tion d'un= main bot= 



Traitement de la syndactylie 
Ces opérations séparent des doigts soudés entre eux . Elles visent à créer 
ou à améliorer la pince. 
10 enfants ont été opérés, soit 20 interventions : 1 résultat est qualifié de 
moyen, les 9 autres ont un très bon résultat fonctionnel. 

Réfection de moignon 
Certains moignons sont malformés et sont responsables d'un conflit avec la 
prothese. 
Parfois, un humérus d'une amputation transversale grandit trop et blesse la 
peau de l'extrémité du moignon, obligeant à des reprises chirurgicales pour 
recouper l'os, ce qui explique les 14 interventions chez 6 enfants. 
Les récidives possibles d'une repousse osseuse au cours de la croissance 
expliquent le nombre des interventions. 

Ablation d'ébauches de doigts ou de fragments d'ongles 
Elles ont été réalisées chez 6 enfants. Ces moignons de doigts peuvent 
être gênants et tes fragments d'ongles sont parfois infectés, justifiant la chi- 
rurgie. 
Ces interventions ne sont jamais proposées d'emblée car une ébauche de 
doigt ou un doigt ballant peuvent se révéler ultérieurement fonctionnels. 

Réaxation d'un doigt 
Elle a été réalisée chez 1 enfant (2 interventions). 

Pollicisation de l'index (transformation d'un index en pouce) 
Elle a été réalisée chez 2 enfants sans pouce avec un bon résultat esthéti- 
que et fonctionnel. 

Greffe d'orteil 
Elle a été réalisée avec un excellent résultat fonctionnel chez un enfant de 
3 ans 112 pour créer une pince sur une main qui ne comportait qu'un pouce 
vestigial. 



Coon@cUiorru de mabn bots radiale 
Cette deviation du poignet et de la main en dehors par rapport à I'avant- 
bras ggne la fonction de la main. Les 2 enfants opAres ont un bon rbsultat. 

OsU6oUomOs de U0h~m60~s 
Elle a kt6 r6alisbe chez 2 enfants 

- dans 1 cas, il s'agissait de faire tourner I'humérus pour placer la main 
malformee dans une meilleure position fonctionnelle avec un bon rQsultat. 

- dans 9 cas, on a creb une angulation de l'humérus dans une amputa- 
tion transversale du bras pour faciliter l'accrochage de la prothese avec un 
bon resultat. 

En conclusion 
Dans le cadre de cette enquete, la chirurgie du membre supérieur a une 
place tr&s limitee et vise à ameliorer la fonction, ou à supprimer un élément 
genant ou infecte. 

L'objectif a toujours et6 atteint au prix de gestes chirurgicaux ne nécessi- 
tant pas d'hospitalisation superieure il 3 jours. 





Traitement des malformations 
des membres inférieurs associées 

ou non il une malformation 
des membres supérieurs 





Sur les 253 familles qui ont r6pondla à notre enquête, 90 enfants présen- 
taient une anaamalle d'au moins un membre inférieur. 

La r6pariition est la suivante : 

Tableau 48 

2 membres inf6rieurs 

9 membre inf6rieur 4 2 membres superieurs 

2 membres infbrieurs 4 2 membres sup6rieurs 

II nous a paru interessant pour chacun de ces groupes d'étudier différents 
paramePres : 

- l'appareillage et la chirurgie 
- l'âge de la marche 
- la scolarité! 
- le V6cu Familial tel qu'il est apparu au travers de l'enquête réalisée, 

selon les criteres d1appr6ciation é!tablis précédemment et en nous atta- 
chant essentiellement à essayer de trouver les raisons qui faisaient clas- 
ser certains cas dans tes extremes (superieur ou inférieur). 



Malformations d'un membre inferieur 

L'étude porte sur 24 cas. Nous avons déjà décrit les types de malformations 
que comprend ce groupe : 

Le traitement realisé : 

Tableau 49 

Chaussures et chirurgie 

Non traite 

- Les anomalies distales ou les raccourcissements modérés n'ont néces- 
sité qu'une compensation au niveau des chaussures, parfois un geste chi- 
rurgical, Deux n'ont eu besoin d'aucun traitement. 

- L'appareillage a été indispensable pour 17 enfants. 

- La chirurgie : c'est dans ce groupe où la malformation est unilatérale que 
la chirurgie a été le plus souvent proposée pour essayer de rendre synthé- 
tique les membres inférieurs, notamment par des programmes d'égalisa- 
tion. 
- 16 enfants ont été opérés : soit 87 interventions. 

12 fois la chirurgie a permis de simplifier l'appareillage. 
1 fois l'objectif d'égalisation a été atteint. 
3 fois le programme d'égalisation chirurgicale n'a pu être mené à terme. 



B'agt4 de la marche : 
II se situe en moyenne autour de 20 mois avec des extrêmes entre 15 mois 
et 3 ans 6 mois. Le premier appareillage a été réalisé entre 12 mois et 3 
ans. La marche a été acquise dans un délai de 1 à 4 mois après I'appa- 
reillage. 

La scoPariiB : 
Les enfants en i%ge scolaire ont tous été scolarisés en milieu ordinaire : 6 
retards de 1 <à 2 ans sont notés, ce qui est comparable à la population 
générale. 

La vBcu ffamllilai : 
II a été noté à 1 et 2 dans 2 cas : une situation familiale difficile précédait 
la naissance dans 1 cas, et dans l'autre le diagnostic de la malformation 
semble avoir été fait et non dit avant la naissance. 
Dans 9 cas, le Vécu Familial est à 5 : 8 fois il s'agissait d'anomalies distales 
n'ayant pas nécessité de traitement ou seulement une adaptation de chaus- 
sures ou d'un appareillage simple. 
Dans un cas pourtant, l'échec du traitement chirurgical d'égalisation n'a 
pas modifié le Vécu Familial positif. 

Malformations des 2 membres inférieurs 

L'étude porte sur 9 cas. 

Traitement sBa11is6 
- L'appareillage a concerné 6 enfants. 
- L'appareillage et la chirurgie ont été nécessaires chez 3 enfants : 7 inter- 
ventions pour simplifier l'appareillage. Cet objectif a toujours été atteint. 



Âge de la marche 
II se situe en moyenne à 2 ans avec des extrêmes de 16 mois à 3 ans. 

Scolarité 
Tous ont été scolarisés en milieu normal. 3 retards scolaires ont été notés : 
2 de 1 an, 1 de 2 ans. 

Vécu Familial 
VFà4et5 :2cas 
VFà3 :  3cas 
VFà1  et2:4cas 

Les cas de Vécu Familial à 1 ou 2 correspondent à 1 enfant adopté avec 
troubles du comportement, 3 enfants chez qui coexistent d'autres malfor- 
mations et des situations familiales difficiles. 

Ces chiffres recoupent l'étude réalisée par le Dr D. Thévenin13. 

Malformations associées d'un membre supérieur 
et d'un membre inférieur 

Ce petit groupe de 4 cas très disparate ne permet pas de tirer de conclusions 
globales. 

- 1 enfant a été appareillé des 2 membres atteints et a été opéré du rachis à 
plusieurs reprises. 11 présentait de très importantes lésions cutanées. 
Le Vécu Familial est à 1. 

- 1 enfant appareillé d'un membre inférieur présentait par ailleurs des pro- 
blèmes psycho-intellectuels qui ont justifié une partie de la scolarité en 
milieu spécialisé. 

l3 Cf. annexe. 



Le Vécu Familial est à 1. 

- 1 enfant appareillé du membre supérieur et sans appareillage du membre 
inférieur a atteint le BAC avec un retard scotaire de 1 an. 
Le Vécu Familial n'a pas 646 précisé. 

- Le 46me enfant, âgé actuellement de 17 ans présentait un syndrome 
pofymalformatif. 
II a une proth8se de jambe. II suit une scolarité normale. 
Le Vécu Familial est ài 4. 

L'étude porte sur 9 cas 

UraBllemeoaB o4alis4 
- 1 enfant présentait des anomalies distales qui n'ont nécessité aucun Prai- 
tement. 
- Tous les autres enfants ont été appareillés : 8 cas. 

Appareillage du membre supérieur et chaussures adaptées : 1. 
Appareillage des 3 membres : 2, dont l'un a secondairement abandonné 
la proth3se du membre supérieur. 
Appareillage des membres inférieurs seuls : 5 

* Chaussures adaptées : 9.  
* Protheses ou orthoprothèses : 4. 

- 6 fois la chirurgie a été nécessaire : 
Membre supérieur : 4 fois pour simplifier l'appareillage. 
Membres inférieurs : 5 fois. 

* simplification de l'appareillage : 4 fois et l'objectif a été atteint. 
* égalisation chirurgicale : 4 fois avec échec au prix de 23 interven- 
tions. 



Age de la marche 
Il se situe en moyenne à 18 mois avec des extrêmes de 12 à 36 mois. 

La scolarité 
- 1 jeune fille présente des malformations importantes de 3 membres. Elle 
a été scolarisée en milieu spécialis6 en terminale et suit des études supé- 
rieures à la Sorbonne. 
- 1 enfant multiopérée (23 fois) a été scolarisée pendant ses hospitalisa- 
tions et n'a pas présenté de retard scolaire. Elle a fait un B.E.i?et travaille 
à 24 ans dans une bijouterie. 
- 4 retards scolaires sont notés dont un cas chez un enfant présentant des 
malformations distales n'ayant nécessité aucune prise en charge particu- 
lière. 

Vécu Familial 
- V.F. à 5 : 4 cas. Dans 3 cas il s'agissait d'anomalies distales et dans 1 cas 
l'entourage familial est exceptionnel. 

- V.F. à 1 ou 2:  2cas 
1 enfant multiop6ré (23 interventions) 
1 agé de 24 ans dont la famille dit «avoir vécu un bouleversement total 
et durable*. 

Malformations associées d'un membre inférieur 
et des 2 membres supérieurs 

L'étude porte sur 11 cas. 

Traitement réalisé 

Appareillage : 
5 aux membres supérieurs avec abandon de la prothèse dans 1 cas, 





Scolarité 
- 1 enfant n'est pas encore scolarisé ; pour les autres, 1 seul retard scolaire 
a été noté. 
- 1 adolescent de 19 ans fait des études supérieures. 
- 1 jeune femme do 25 ans, appareillée d'l membre supérieur (prothése 
estkétique) et d'l membre inférieur (prothèse), est secrétaire trilingue, ma- 
riée et mère de famille. 

Le vécu familial : sur 11 cas 
Il a été coté à 1 ou 2 dans 3 cas : 

- 1 fois il s'agissait d'un syndrome polymalformatif intéressant égale- 
ment le visage et dans un contexte familial difficile. 

- 1 fille de 10 ans a du subir 4 interventions pour cure de syndactylies au 
niveau des 2 mains et marche avec 1 prothèse pour amputation fémorale. 11 
nous semble que le handicap n'ait jamais été accepté par les parents très 
protecteurs et anxieux pour leur fille. 

- Le 3ème cas a déjà été évoqué précédemment. II s'agit de la fille de 17 
ans actuellement en fauteuil électrique. 

Dans 3 cas, le Vécu Familial est à 5 : 
- 2 fois dans le cas d'anomalies distales. 
- 1 fois pour un enfant multiopéré avec des malformations sévéres, bé- 

néficiant d'un entourage familial exceptionnel. 

Malformations des 4 membres 

L'étude porte sur 33 cas. 
L'atteinte associée des 4 membres pose évidemment beaucoup plus de 
problèmes et fait intervenir davantage de paramètres dans le cadre de 
cette étude. 

Il n'est pas possible de les analyser tous car on aboutirait alors à une étude 
finalement au cas par cas. 



Si on veut s'en tenir aux critères des groupes précédents, 27 dossiers sont 
vraiment exploitables ; 6 d'entre eux sont, soit trop imprécis, soit intéres- 
sent des enfants trop petits n'ayant pas encore atteint l'âge de la marche. 

R,Pspparri.lllage 
- 25 enfants ont QtQ appareilles : 

* 21 aux membres inférieurs. 
* 3 aux membres supérieurs et aux membres inférieurs mais les appa- 
reillages de membres supérieurs ont été secondairement abandonnés. 

* 9 seulement aux membres supérieurs par des aides techniques. 
- 2 enfants sont en fauteuil roulant : l'un d'emblée, l'autre après abandon de 
I'appareillage trop complexe et contraignant qui supprimait la possibilitk 
d'utilisation des pieds chez une fille présentant une absence totale de mem- 
bres supérieurs, 

La chirurgie 
- 4 4 enfants ont b?té opérés (sur 27) 

* 5 fois pour permettre I'appareillage : 15 interventions 
* 9 fois pour le simplifier : 19 interventions. 

L'objectif a toujours été atteint. 
Nous ne détaillerons pas les types @opérations tr&s variables d'un enfant à 
un autre et déjà b?voqués dans les autres groupes. 
II faut noter que, pour permettre l'appareillage de grandes malformations 
des membres inférieurs, il a fallu plus d'interventions (15 pour 5 erfants) 
que lorsqu'il s'agissait de simplifier un appareillage par la chirurgie (49 in- 
terventions pour 9 enfants). 

UBgs dri. Dai marche 
n'a aucune valeur dans cette série car trop d'éléments interviennent : le 
niveau des anomalies, I'impoflance de I'appareillage, la nécessité d'une 
chirurgie précoce ... 



La scolarite 
26 fois le niveau scolaire a été précisé. 
16 retards scolaires ont été notés 

10 fois le recours à un établissement spécialisé pour permettre la scolarité 
s'est avéré nécessaire. 

Le vkcu familial sur 33 cas 
II a été apprécié à 1 ou 2 dans 6 cas. Ceci concerne les malformations les 
plus sévères des 4 membres et pour deux d'entre eux ne pouvant relever 
d'aucun appareillage. 

II a été noté 7 fois (sur 33) à 5 
- dans un seul cas, il s'agissait d'anomalies distales ne posant pas de pro- 
blème fonctionnel. 
- par contre, pour les 6 autres enfants on peut noter un environnement 
familial particulier. 

* 3 enfants ont été adoptés, le handicap était donc connu et accepté par 
les parents adoptifs, correctement informés et chez qui n'apparaît pas de 
sentiment de culpabilisation vis à vis de la malformation comme cela a été 
exprimé par d'autres parents. 

3 autres enfants semblent avoir bénéficié d'un entourage familial ex- 
ceptionnel relevant même, dans un cas, «comme un d6fi» les malforma- 
tions graves de leur fille. 





lisé, mais il faut noter que 10 d'entre-eux présentaient des malformitions 
sévères des 4 membres et sont parmi les plus anciens, à une période où 
l'hospitalisation était plus facilement acceptée ou demandée car l'intégra- 
tion scolaire en milieu normal n'était pas possible comme elle l'est actuelle- 
ment. 

Le Vbcu Familial : 
Le Vécu Familial pour les 57 enfants concernés a été noté : 

à 1 ou2:  19fois 
à 3 ou 4 : 24 fois 
à 5 : 14 fois 

t e  Vécu Familial a 1 ou 2 se retrouve : 
- pour des «maiformations inacceptabies~ pour les parents ; 
- pour les malformations les plus complexes ; 
- pour les malformations auxquelles s'ajoutent un élément inesthétique (mal- 
formations associées du visage) ou des anomalies associées extra-sque- 
lettiques (viscérales, cutanées) ; 
- pour les enfants qui ont fait l'objet de très nombreuses hospitalisations à 
visée chirurgicale surtout si l'objectif n'a pas été atteint ; 
- dans certaines circonstances familiales particulières ou en cas de trou- 
bles psycho-intellec2uels chez l'enfant. 

II est remarquable que, même dans ces cas où le Vécu Familial a été plus 
difficile aux dires des parents, ceux-ci ont, dans la majorité des cas, assuré 
une excellente participation à la prise en charge thérapeutique que néces- 
sitait l'état de leur enfant. 

Le Vécu Familial à 5 se retrouve essentiellement : 
- pour les malformations les plus distales, sans gêne fonctionnelle ou ne 

nécessitant que des chaussures adaptées. 
- pour les atteintes unilatérales des membres inférieurs où le programme 

d'égalisation chirurgicale a pu être réalisa avec succès. 
- pour les cas de malformations multiples et sévères où la qualité de la 

famille est exceptionnelle ou dans le cas de familles adoptives. 



Bntegratlon sociale et scolaire 





AprBs le choc, la blessure de mettre au monde un enfant malformé, les 
parents connaissent l'angoissante question : 
.Mon enfant aum-8-i/, autant que #autres, des chances de vivre heureux ? 
corollaires de bien @autres interrogations : 
((Me sera-B-il pas un ((objet médical* d& la naissance ?» 
*$@fa-t-il acceptk, en crdche ou chez une assistante maternelle sans pro- 
b/drne ?» 
((Ira-P-il aà I'k,co/e ora'inaife ?» 
«Pourra-t-il y r&ussir ?# 
«Pourra-&il &ire un sport ?» 
«Qu@/Ie attitude devons-nous avoit; nous ses parents ?» 
~Commernt' réagiront ses camandes 7, et lui (elle1 ?= 
«b'itirn@ra-t-on ? Eouvera-t-i/ (@//el un compagnon (compagne1 de vie ?? 
une profession ?» 

Autant de questions auxquelles des réponses ne peuvent 6tre qu'appor- 
tées par des témoignages dVexp6riences connues des proches du jeune 
concerne OU de lui-m6me. 

Nous avons ainsi 6fudi6, par groupe d'anomalies, les conséquences de la 
malformation sur : 

- le temps de s$paration à la naissance, 
- le mode de garde, 
- les conditions de la scoiarit6, 
- les capacit&s à faire du spot? ou les loisirs possibles, 
- les r6actions psychoio~iques cb l'environnement. 

La majorite des réponses exprime une intégration globalement réussie 
compte tenu des criteres normatifs choisis et dans la mesure ou les handi- 
caps les plus lourds sont en nombre plus restreint, II nous a semblé d'autant 
plus intéressant d'analyser les cas particuliers où la vie des jeunes paraît 



difficile afin de corriprendre pourquoi, avec les memes anomalies physi- 
ques, l'intégration sociale peut lStre vécue de façon différente et négative. 
La part accordée & ces cas sera donc importante mais n'est pas représen- 
tative des conclusions globales. 

L'analyse proprement dite sera faite en fonction de l'atteinte et de I'age. 



Agénésie du bras et de l'avant-bras 

Le groupe comprend 92 personnes ; il s'agit du groupe le plus large de 
I'éitude. 
Population de quelques mois ài 42 ans. 

ha longueur du bras restant ne paraît pas primordiale m6me si la possibi- 
lit& de I'appràreillage et la présence d'un coude sont souvent des éléments 
facilitaîeurs d'insertion sociale dans les agénésies de I1avant-bras.L'appa- 
reil est parfois vecu comme plus utile sur le plan social que fonctionnel, 
surtout s'il est propos9 tardivement. 
Nous n'avons pas distingue les personnes appareillées et les autres, les 
rbsultats comparatifs n'&tant pas significatifs. 

Ainsi en temoigne A., nbe en 1950 : 
4 % ;  At& apparei!l&e seulement à 17 ans, je suis beaucoup plus à l'aise 
sans prothbse, mais ma situation ~ofessionnelle faif que je la porte au 
moins 12 heures par ~ O U K  Je crois qu'il faut habituer les enfants trbs jeu- 
nesu, ajoute-t-elle. 

Seuls 4 enfants sur les 92 du groupe n'ont pu rentrer avec leur mère C1 la 
sortie de la maternité. Ils en ont 4t& séparés de 4 à 3 mois, 
3 d'entre eux sont parmi les plus âges de notre population, 1 né en 1968,2 
en 9 972. La clernihre, n9e en 1982, est une prématurée de 7 mois, mise en 
CoUveUSe. 
L'impact de cette sbparation est important pour les parents : 
La mdtre de N., n9e en 1972, signale : 
@On nous a clriP : votre enfant est transf6r4e pour une anomalie insigni- 
fiante. Elle a &îéS mise en couveuse. J'ai été choquée, Nous ne r/oulions 
pas ia reprendre. » 



Néanmoins, le choc de la séparation n'amène pas une réaction irréversi- 
ble : par la suite, l'enfant s'est trouvée investie positivement par ces me- 
mes parents. 
Pour 2 autres, après des inquiétudes très perturbantes, les parents ont été 
rassurés par la facilité de leur insertion sociale. 
Pour la dernière petite fille prématurée, il estdifficile, encore actuellement, 
pour la maman de relativiser l'anomalie - aghnésie d'un bras au-dessus du 
coude - et de croire aux possibilités d'insertion de sa fille. II semble dans ce 
cas qu'une identification de la mère à ta fille, mère très attachée à I'esthé- 
tique du corps, ravive la blessure narcissique de la naissance. Le temps de 
séparation à la naissance (3 mois) et l'incertitude de la période de mise en 
couveuse ont-ils contribué à renforcer le sentiment que l'enfant ne pouvait 
pas vivre <<comme çam ? 
Notons pour conclure que dans les 4 cas cités, on ne note pas un Vécu 
Familial très positif, ce qui peut souligner l'impact de la séparation. 

Mode de garde 

Le mode de garde prévu avant la naissance a-t-il dû être modifié aprés 
l'arrivée de i'enfant ? 
Quel est le type de garde adopté ? 

La maison : 
Seules 16 mères sur 92 se disent meres aufoyer. Elles ont gardé leur en- 
fant à la maison dans la petite enfance et sont comprises dans le groupe 
des 49 qui ont choisi ce mode de garde. Parmi celles-ci, 2 travaillaient mais 
avaient une employee de maison. D'autres ont des professions qui leur per- 
mettent de garder leur enfant aupres d'elles : gardienne, commerçante, ar- 
tisan. 

Famille d'accueil : 
1 seul enfant a vécu en famille d'accueil. II avait été retiré à sa famille pour 
des raisons sociales. 



NourricoJ : 
25 enfants ont 4tB confiés & une nourrice après le congé de maternit6. 
3 familles sur les 25 qui ont choisi ce mode de garde signalent des difficul- 
PB$ : 
«Il a topé difficile de Prouvef wne now &ce... d'autres avaient peur de trop le 
couver= 
«Une premiére nourrice sollicit6e avant la naissance s'est r6cuscje aprés, 
puis aucun prob19me avec une autre.» 
<d'ai faciiement obtenu une place en crèche, mais A. souffrant d'asthme, 
jdli do le placer chez une nowrricé) : j'ai eu du mal à trouver une nourrice qui 
accepte b handicap. Jai fait face au rejet net, aux larmes, à la demande de 
swppl4ment de frais de garde». 

Famille : 
12 ont 6t6 gardés par un membré3 de la famille (grands-parents en majorité) 

CrGche : 
90 seulement sont allés en creckirr. 2 familles insistent sur l'intérêt de la 
cr&he comme moyen d'inîégmtion sociale, plus nécessaire en l'occurrence. 
d'avais une prcjfcjrence pour la cfdche pour avoir des contacts avec les 
autres enfants», 
(<On a )"Oflement insisfd pour QUY soit admis à la créche». 
Une seule famille signale unedifficult6 d'inscription : 
«le quota d'enfants B problémes &ait dépasse !(agén4sie d'avant-bras) . 
Les parents doivent reagir car f'enfant petit ne demande pas de soins par- 
Piculjers, il a fallu un entretien avec a'es personnes influentes de la munici- 
palit6 pour d6bloquer la situation. u 

Finalement : 
- 4 familles seulement, dans ce groupe, nous ont fait part dedifficultés 

de garde. 
- 5 familles seulement, sur les 92, ont préfér4 changer leurs projets de 

mode de garde prew avant la naissance, mais pour 2 d'entre elles, une 
autre atteinte s'ajoutait à I'agbnbsie. 



Pour l'une : 
«Nous ne voulions le confier qu'à la famille ou d des amis trés proches» 
(agénésie du bras au-dessus du coude et pied bot.) 

Pour l'autre : 
ej'ai arrêté de travailler jusqu'à ce que E ail 10 ans (Mère secrétaire, père 
ingénieur, agénésie d'avant-bras et becde-lièvre). Cette disponibilité donnée à I'en- 
fant paraît dans ce cas avoir contribué au bon investissement de l'enfant. 
(VF : 41 

Par contre, pour une mére, la décision d'arrclter le travail a été engendrée 
par une nouvelle blessure : 
d'ai décidé de prendre un congé parental à la suite de la réaction sui- 
vante : m'étant adressée d une personne qui cherchait Ei garder des en- 
fants, pour connaitre son tarif, je me suis entendu dire après lui avoir expli- 
qué l'infirmité de B. : «s'il est handicapé, ce sera plus cher !» 

Un autre exemple met en relief le risque d'un arrêt de travail aboutissant A 
une surprotection négative : 
«Apr&s avoir demandé 2 ans de congé parental, j'ai préféré élever mon fils 
qui avait besoin de moi, sa mère, et en aucun cas j'aurais eu trop de scru- 
pule pour le mettre chez une nourrice. II a trop besoin de moi dans toutes 
ses activitgs quotidiennes (se /avec se dgshabiller, manger.. .)W. 

II s'agit d'un enfant pr&sentant une agénésie de l'avant-bras droit et qui a 8 
ans lorsque sa mére écrit ces notes (VF 1 ). 

Dans le quatriéme cas, l'agénésie de l'avant-bras chez une fillette de 3 ans 
est perçue dramatiquement, particulièrement par le père (d'un niveau socioculturel 
favorisé) et a entraîné une cessation d'activité de la maman. 
Dans les 3 derniers cas, la cessation de travail de la mère aprés la nais- 
sance de l'enfant malformé s'inscrit dans un tableau de sentiments de dif- 
ficultés importantes reliées par la famille au handicap. Ce tableau négatif 
ne correspond pas à ce qui est ressenti de façon générale dans les cas 
d'agénésie de l'avant-bras (cf. Tableau du Vécu Familial pour les ABC : 
Tableau 19, page 63). 



Un amQnagement du temps, pour faire face aux contraintes apportées par 
le suivi medical de 13eni5ant, paraît plus profitable à la dynamique familiale. 
Le compromis rassure : 
«Mon chef de semice m'avait refus9 I'autorisation de m'absenter pour laire 
appareiller mon fils, me disant qua fallait que j'assume (mére : contrbleur 
des impôPsj. d'ai donc demandd un temps partiel pour avoir le temps des 
visites mddicales, ou pow avoir des informations. Nous sommes mainte- 
nant tout d fait convaincus des possibilités d'accession au bonheur de no- 
tre Dis et S ~ ~ h a i t o ~ S  faire pad bBe3 notre ~ é r i e m  ri de futurs parents, lew 
appofler le rnaxjrnurn de confort moral., (agénésie d'avant-bras chez un 
garGon La146 de 2 ans ; VF: 4). 
«Le handicap n'a d'ailleurs eu aucune influence sur notre travail ri I'un ou d 
l'autre. Le besoin de davantage m'occuper de lui, par amour pur et simple, 
m'a fait prendre un 415 de temps. » 

Beaucoup de parents, qui n'ont rien changé au mode de garde prévu ou à 
leurs habitudes de travail, soulignent l'exigence d'une certaine disponibi- 
lige. 
«ndcessiPd d'une disponibilitd pow la prothése» 
«II fallait ndanmoins une suweillance plus importante que pour un autre 
enfant pour que l'enfant ne se fasse pas ma1.u (agénésie avant-bras gau- 
che VF : 4). 

Eiin cowcU~dsisiin, on peut dire que les témoignages de parents ou de jeunes 
prksentant une agknesie d'un (ou &une partie d'un) bras permefient de 
constater que IQS parents qui ont changé de mode de garde se situent 
dans le groupe des \;IF 1 OU 2. On fait l'hypothèse que c'est la perception 
dramatique du handicap qui a entraîné le changement de projet, ce qui a 
en retour' renforcé la perception négative. 
ha nécessit6 &un tel changement n'est d'ailleurs pas ressentie par la grande 
majoritb des familles de ce groupe. 



Cursus scolaire 

Notons d'abord que, au sein des 10 familles dont l'enfant présentant une 
malformation est trop jeune pour aller i3 l'école, le handicap paraît peser 
davantage que pour les autres, comme si l'enfant n'avait pas encore donné 
la mesure de ses possibilités, et qu'il Btait considéré par rapport à son <<man- 
que)). La crainte des parents décroît lors de l'entrée en maternelle qui se 
passe bien. 

En maternelle : 
Sur les 17 enfants, 4 sont allés en école privée. Pour 1 enfant, il y a eu refus 
d'une directrice de maternelle publique et un «rejet d'une première institu- 
trice qui a refusé de présenter le handicap aux autres enfants de la classe 
qui ont mal accepté A. I f  a fallu le changer d'école au bout d'un mois. La 
prise en compte du handicap par la nouvelle institutrice a permis de ne plus 
rencontrer de problème. » 

Pour un autre, a été fait le choix d'une pédagogie ~&lontessori», sans lien 
avec le handicap. 
Pour les autres, il s'agirait d'un choix   sociologique.^^ 

Que ce soit en public ou en priv6, tes parents insistent sur l'importance de 
l'institutrice : «Elle a expliqué aux enfants et cela s'est très bienpassé*. 

Laisser les enfants s'exprimer sans intervention de l'adulte ne paraît pas 
une bonne solution : 
«Questions des autres enfants mais tr&s bonne réaction de la maîtresses. 

Parfois l'appréhension ressentie par I'enseignante paraît une difficulté à 
surmonter, mais dans l'ensemble I'enseignante se montre rapidement Ci 
l'aise. 
Les enfants concernés sont inclus dans toutes les activités du groupe ; un 
seul parent signale le contact difficile des autres enfants avec le gant de 
caoutchouc de la prothèse lors des rondes. 





il est évoqué une mauvaise mobilité de la main gauche. Un garçon présen- 
tant une agénésie de I'avant-bras gauche aurait refusé d'écrire jusqu'au 
CM1 qu'il a dû redoubler. 2 autres enfants, actuellement au college, ont 
connu aussi en primaire des problemes d'écriture (1 fille et 1 garçon avec 
une agénésie de I'avant-bras droit) ayant nécessité l'intervention 'd'un or- 
thophoniste. 
Dans la population générale, il semble que le pourcentage d'enfants ayant 
des difficultés d'apprentissage de l'écriture soit à peu près équivalent. 

Une seule famille signale des difficultés de repas (fille, avant-bras droit) : 
#Elle ne peut manger seule et donc ne peut prendre ses repas à la can- 
tine». 
Mais cette remarque s'inscrit dans un contexte particulier : 
«II faut lui faire comprendre que dans la vie, les handicapés rencontrent 
souvent des gens qui ne sont pas faits pour supporter autrui ; avec une 
seule main, on est considéré comme à moiri6 rentable dans une société où 
l'argent est prioritaire* : 
L'enfant ne se sent-elle pas d'autant plus handicapée que ses parents la 
considèrent comme telle ? 

Une autre famille, dont les 2 parents sont artistes-peintres, relève quel- 
ques difficultés dans les travaux manuels. 

Parmi les 31 enfants en primaire, 3 ont 1 an d'avance, 1 a redoublé le CP 
den raison de déménagement*, un autre le CM2. 
Dans la population générale, le taux de redoublement au CP est de 8.1 % 

et au CM2 de 25.4%. En primaire, les enfants agénésiques de notre popu- 
lation ont donc proportionnellement de meilleurs résultats ! 

Au Collège : 
13 enfants sont concernés : 
2 sont toujours allés à l'école privée, 2 ont connu une alternance. La stabi- 
lité du groupe fait rechercher l'école privée pour une famille : 



d'enfant a towjours eu les rnQrnes camarades de classe depuis lamater- 
nefie puisqu'il n'a pas redou$l&, aussi ceux-ci le? connaissent et I'acceptent 
tel QU 'il est. » 

Si certains reconnaissent que le primaire est un temps privilégié (ainsi, 
/a campagne dans une? 6cole d classe unique avec très peudSenfants») 
l'aisance des premikres annBes va perdurer pour la plupart durant la scola- 
rité du cotl3ge. 

 excellente &ldve, rieuse, &panouir~?. .. Aux questions des autres enfantsJ 
C. répondaitavec beaucoup d'aisance qu'elle étaitnée comme ça. Au col- 
lège elle a toujours SU répondre avec assurance et a force! fladmifatjon de 
ses camarades et de ses professeurs.> (3ème, fille, avant-bras). 

L'enfant, en devenant adolescent, peut, contre toute attente, se sentir plus 
à l'aise dans le groupe : 
«En sporfJ il a longtemps refus6 de retirer sa prothèse, ce qui ne lui permet- 
tait pas o'e! faire tout ce qu'if aurait pu, c'était une gêne. Depuis quelques 
mois, il n 'I?&site plus à la retirer; c'est une victoire pour lui». 

Sur les 13 enfants, 2 ont 1 an d'avance, 1 seul a redoublç! une classe 
(5ème). Les parents de ce dernier précisent : 
«Les difficulP&s sont en rapport avec le travail scolaire et pas du tout vis-à- 
vis de la ma/forrnaPion ou de la proth&se ; les consuftations Ipsychologue, 
p6djatreJ conseiller d'orientation) notent de lPimmaturit4, un manque de con- 
centration eP d'organisation dans le Pravaif scolaire*. 
Ces parents ont précise qu'ils ont souffert du peu de soutien de leur 
entourage familial face au handicap (garçon, avant-bras). 

Fin des &des secondaires : 
i 2 jeunes sont concernés. 
2 sont restBs dans le privé depuis le collège. 

Sur les 42, 4 ont eu des résultats scolaires médiocres, chacun avec 2 re- 
doublements. Ces jeunes sont issus des 4 familles de milieu plutôt mo- 
deste de ce groupe de 42. C&hec de la scolarité générale conduit à une 



orientation technique demandant une habileté manuelle qui pose alors pro- 
blème. Ainsi une mere écrit : 
d e  ne pense pas que les handicapés ont encore leur chance pour faire 
une bonne carrière professionnelie. u 

l'échec scolaire est alors corollaire d'une image de soi dévalorisée : 
 les plus grands problèmes sont d'ordre psychologique, accentu6s par 
les problémes de l'adolescence. » 

Pour les 5 enfants de famille au niveau socioculturel favorisé, il n'y a qu'un 
cas de redoublement (3ème) où il est noté : 
«di%cuM de type relationnel avec des camarades de classe, de maniére 
irréguiiére. » 

On retrouve par ailleurs des affirmations trhs positives : 
«jeune fille épanouie, travailleuse, sérieuse qui sait déjA bien gérer son 
adolescence et sa future vie d'adulte. M 

L'appareillage est vu de façon différente : 
« A i  toujours eu de bonnes relations avec les autres, mais éviter les re- 
gards avec la prothèse est plus simpfe,l (élève de 1 ère G qui a eu une 
prothèse à 17 ans). 
(CE n'a pas Bprouvé le besoin de /'appareillage ... il assume bien son handi- 
cap .  

Dans ces cas étudiés, il semble que la réussite scolaire soit plutôt en liaison 
avec le niveau socioculturel de la famille. 

Groupe de 9 adultes : 
Il est à noter 8 parcours d'études supérieures : 

- préparation d'écoles d'ingénieurs, 
- maîtrise de psychologie, 
- 2 Maîtrises (DEA + école de peinture), 
- INSA, 



- DUT Informatique, 
- Ecole de commerce, 
- SUPELEC (avec 2 ans d'avance), 
- Sciences Politiques. 

Une seule ayant redoublQ CF CMP, 58me a connu un refus lié au handi- 
cap pour entrer dans une ho le  d'aide soignante et a finalement pu 4tre 
auxiliaire de pu6ficulture. Elle s'W par ailleurs mari& à 19 ans, à la grande 
joie de sa m6re : 
«Ma fille etait la plus jolie desrwarid@s~~ (avant-bras droit, non appareill4e). 

Notons que sur ces 9 personnes, "ont issues d'un milieu dit cqxi\rilégié». 
Le constat du lien entre Btucies et milieu socioculturel est encore fait. 

Loisirs; poso;;ibRe$ ou Ëmpo~~is;i119l@â UOPIE~U'QBB n'a qu'un $eu! bras compka 

Nous ne prenons pas en compte les enfants en âge non scolaire ou en 
maternelle, trop petits pour faire reellement des loisirs. Seuls 64 enfants 
sont concern6s. 
Notons cependant qu'a la maternelle, tous les enfants participent toutes 
les activiîbs de psychomotricit$. Signalons aussi le b6b6 nageur de 8 mois ! 
(avant-bras gauche). 

Qu'il s'agisse d'une agén6sie de l'avant-bras ou du bras complet, sont si- 
gnales tr&s PrQquemment : 

- te tennis : 19 au-delà de 10 ans ; plusieurs se disent *très bons* dans 
ce spori ; 

- la natation : 41 sur 64 jeunes de 6 e j  27' ans ; 
- le ski : 19 ; plusieurs skient avec un seul bâton ou sans bâton ; ils 

obtiennent leurs fl&ches ; 
- le foot : beaucoup de garGons en font, mais cela n'a rien d'étonnant 

dès lors que l'anomalie porte sur les membres supérieurs ; 
- le basket, le volley, et le handball sont pratiqués par 4 garçons. 



Exemple : garçon de 14 ans : avant-bras droit : 
«II a des difficultés pour le basket, mais il aime tellement ce sport qu'il 
s'entraîne énormement, s'y prend différemment et réussit aussi bien que 
ses camarades». 

- Le vélo : sur 64 jeunes, 26 en font régulièrement, surtout ceux qui ont 
entre 10 et 12 ans. 3 signalent avoir eu un rétropédalage jusqu'à 8 ans, 
puis la mise des vitesses et des freins du même côté, ou le frein au pied. 
- Le judo : 3 le pratiquent 
- La planche à voile, ski nautique et navigation de plaisance : 4, avec une 
adaptation pour l'un 
- Plongée sous-marine : 1 qui en est passionné 
- Ping-pong et badminton : 4 
- Poney ou équitation : 8 
- Athlétisme : 2 
- Escrime : 8 
- Poterie : 2 
- Tricot : 2 

Pour la musique, 3 ont choisi lesynthétiseur, 3 la trompette, 1 l'épinette, 1 
le piano, le piano électrique et l'orgue. 

Parmi les 9 plus âgés, 3 sont attirés par les activités d'encadrement de 
jeunes, d'animation de centres de loisirs ou de scoutisme. 
8 font du théâtre avec plaisir et 13 de la danse (classique ou modern-jazz). 
L'une fait du cinéma (réalisation de vidéo) et du chant (2 disques). 

II est intéressant de noter l'importance des activités où l'on est confronté 
facilement aux regards des autres. Ainsi un enfant de 12 ans (avant-bras 
G) apprend les techniques du cirque (rnonovélo, funambulisme, jonglage !). 
Les commentaires qui s'y associent insistent sur l'aisance de ces jeunes : 
«Heureux de vivre, A 20 ans, il est bien équilibré, bien dans sa peau, même 
s'il n'enlève pas sa prothèse en public.. 
«Nous avons trouvé au cours des années, des moniteurs de sport toujours 
prêts à accueillir K dans leur groupe, sans en faire un cas particulier né- 



cessitant un traitement de Paveu~, ce qui fait de K un enfant épanoui» (gar- 
çon de 7 ans : avant-bras 6). 

Un jeune de! 26 ans a fait le tour (Bu Monde en 6 mois. 
La voiture est utilislée par les plus grands avec un permis ordinaire ; I'un a 
une voiture avec boîte automatique. 

En conncU8esion, nom pouvons dire que la plupart des sports sont donc 
piraBiqu6s p8r ces jeunes; dona Us$ parents soulignent souvent !'ardeur 

<<II a t5norm4menP de volonît5, il fait à peu près tous les sports qu'il aime. 
(gar~on de 12 ans, avant-bras gauche + pieds bots). 

Les regrets : 
II convient de relever toutefois une impossibilité de faire pour tes uns cer- 
tains sports que d'autres pratiquent malgré leur agénésie. 
Certains se posent la question : 
«Si j'avais eu deux mains, n'aurais-je pas fait du tennis(3 fois), de la moto 
(2 fois), du karfing de course (1 fois). ? 

D'autres regregent la danse de haut niveau (1 fois), le volley ( 4  fois), le 
basket (1 fois), le spori de combat (1 fois), la planche à voile (2 fois), de 
monter à la corde (1 fois), le judo (2 fois). 
L'escalade, qui est regreglée par 3 jeunes, est pourtant pratiquée Par 2 
jeunes pr6sentant une ag6n6sie de l'avant-bras. 

tes instruments de musique sont souvent cités : le violon (2 fois), le piano 
(9 fois), la guitare (3 fois), la batterie (1 fois), le saxophone (2 fois) - I'un a 
dû toutefois transformer un saxophone pour en jouer - la flûte (6 fois). 
Une m$re propose fa flûte de Pan à condition de trouver unprofesseur. 



Pour quelques-uns le doute persiste : 
Heureusement qu'il n'était pas trés tenté par la musiquem. 

.II n'a pas demande à faire de la musique, mais il a peut-être évite de le 
demander car il ne supporte pas de ne pas Btre bon dans une activit&. 

Des difficultés sont quelquefois surmontées : 
«Cet été il a voulu faire de la planche à voile, mais cela a été trés dur. Par 
contre on ne l'entend jamais dire, je ne vais pas y arriverm. 

Un autre remplace, sans regret apparent, la gymnastique aux agrès par 
des exercices à la poutre. 

Seuls 2 enfants se voient interdire leur entrée à un club, l'un pour le vélo, 
l'autre pour la gymnastique. 

Conclusion 

Dans tous les cas d'agénésie concernant 1 bras, il semble qu'à part la 
gymnastique aux agrès et la danse de haut niveau, la pratique d'un sport 
ou d'un instrument - pour le plaisir et non pas pour devenir professionnel - 
dépende avant tout de la ténacité de l'enfant et de l'astuce des parents 
pour trouver des adaptations. 
On relève une jeune fille ne faisant que du tricot ; mais le contexte socio- 
culturel dans lequel elle vit ne l'aide pas às'extérioriser. 

La population examinée dans ce chapitre est particulièrement active. 



Ma%forma%iom iinn%lat&aale : doigts, agenésie 
Qnanseaspienoe, membre supérieur court 

Le premier groupe comprenait les agen6sies transversales souvent consi- 
dérees comme un ((manque*, voire une amputation traumatique ; les at- 
teintes de ce groupe paraissent davantage des malformations ài propre- 
ment parler et semblent avoir un impact différent sur le plan relationnel. 
Cappareillage en tout cas ne peut que rarement masquer la malformation. 

Ce groupe comprend 46 personnes. 

2 cas 
1 enfant a $té 9 mois en couveuse en raison d'une naissance prématu- 

r6e à 7 mois 1/2. Pour un autre, on ignore la cause d'une mise en couveuse 
de l mois. 

La malformation a influene6 le mode de garde dans 4 cas seulement : 
«Ainsi,>, dit une mdtre d'un enfant prbsentant une absence de 4 doigts à la 
main droite, nj'ai cessel toute activitd professionnelle afin de me consacrer 

la rdelducation cie mon enfant*. 

Une autre : 
d 'a i  pr&f&rto travailler di mi-temps, la nuit pour pouvoir m'occuper person- 
nellement de O., car je rdpugnais il l'idele de le confier à une nourrice plus 
ou moins aîtenPive». (Infirmidtre puis mère au foyer avec 5 enfants). 

Une troisieme a pris 2 ans de congé parental (membre supérieur court, 
manque de 2 doigts). 
Pour tous tes autres enfants, le mode de garde a été celui choisi avant la 
naissance. Notons que 16 enfants sur 45 ont été gardés à la maison et 6 en 



famille. Une mère pense qu'il y a dans ce choix une .tendance# à cacher 
l'enfant à la collectivité. 

Cursus scolaire 

En maternelle : 
Sur 5 enfants concernés, 1 seul a des difficultés avec les autres enfants. 
Pour les autres, bien que certains parents se sentent tr&s atteints, ils cons- 
tatent avec soulagement une adaptation parfaite, étonnant institutrice et 
parents : 
«A 4 ans elle est plus sensible aux remarques des camarades mais a une 
excellente adaptation du handicap aux nécessités quotidiennes*. 
Un autre <<montre beaucoup d'adresse, de volonté, et est très autonome». 
Le lien avec l'enseignante est fondamental : 
 des discussions simples, des explications nécessaires. Je préviens la 
maîtresse qu'elle peut à tout moment discuter avec moi, ou le père et / ou 
une psychologue de I'INR. Rdsultat : aucun problèmea~. 

Ce lien sera poursuivi en primaire et dans le secondaire : 
.nécessité de concertation avec les enseignants pour prévenir certaines 
situations embarrassantes (grimper de corde, flûte) : pas de diffcultéss 

En primaire, et au-delà, 7 familles sur celles des 33 enfants scolarisés ont 
choisi l'école privée. 

En primaire : 
4 sont actuellement encore en primaire. 2 des 4 enfants concernés parais- 
sent souffrir de leur handicap. Pour l'un, (en CE2, agénésie transcarpienne) 
il est signalé un problème d'agressivité et d'hyperactivité gênantes : 
«Le problème psychologique d'avoir une main pas comme les autres a 
commencé dès la rentrée en maternelle à cause du regard des autres en- 
fants et leurs parents ; remarques extrêmement désobligeantes et regards 
malsains ; il est considéré partout comme fauteur de trouble, instablem. 



L'autre connaît des diff icuIt6s pour le sport, le découpage, l'écriture (il a 
une main bote, avec une absence de 2 doigts) mais il (compense ses 
diRcult6s», Bcrit sa mQre. 
Pour les 2 autres enfants, scolarisBs en privé, nous n'avons pas d'inforrna- 
tions sur r'inserrtion scolaire. 

En secondaire : 
3 enfants sont en bcole privbe. Cun est en 1 ère S sans probl&me apparent 
(milieu cultut'el Oavorisé~. Par contre les 2 autres connaissent desdifficul- 
tes importantes dans leur scolaritb : 2 redoublements. L'une, ancienne pré- 
maturée, est peque comme souffrant de son handicap (agénésie 
transcarpienne) et est tr&s g4nQe pour se montrer dans certains sports. 
L'autre (mâme anomalie) paraît la victime de son entourage : 
ahes professeurs se moquaient d'elfe, lui disaient qu'il n'y avait pas de 
travail pour des handicapees comme elle*. 
Nous avons rencontr6 cette jeune fille à 15 ans ; etle se croyait seule dans 
son cas, et comme ses parents, Qtait persuadée que son handicap était un 
obstacle rbdhibitoire à l'insertion sociale. Une absence totale de valorisa- 
Pion, de compensation au sein de sa famille ne lui faisait vivre que des 
Qchecs. Sa scolarit6 semble le reflQter. 
Cette exp6rience souligne encore l'absence de relation proportionnelle entre 
l'impact psychologique d'une aHeinte physique et le défaut anatomique à 
proprement parler. Ainsi en est l'exemple de ce père de culture Iatino-amé- 
ricaine qui, selon sa femme, ne peut montrer avec fierté son garçon (agé- 
nésie transcarpienne). 

Dans le reste de la population, soit 26 enfants fréquentant le public, 3 seu- 
lement ont connu des diff icultQs scolaires mais dans un climat global sa- 
tisfaisant. 
Cun - de milieu socioculturel favorisé- présente un bac professionnel et a 
connu un manque d'intérât pour le travail scolaire en fin de collège, qui est 
dit «sans rapporf apparemment avec le handicap. 2 autres, actuellement 
en seconde et en bac professionnel, ont des parents ayant eu une orien- 



tation professionnelle précoce et ne considbrant pas le décalagescolaire 
comme un échec (WF 5 dans les 2 cas). 

Concluons sur le niveau scolaire d'ensemble. Dans la tranche examinée, 
les 33 jeunes ont de 3 à 19 ans : 

- 5 ont connu 1 ou 2 redoublements dès les petites classes (CE1,6ème), 
(5ème, lère), (CE2, CM2), (CM2, seconde), (1 redoublement, classe in- 
connue) ; 

- 3 sont en avance d'un an ; 
- les 25 autres ont des résultats conformes à leur âge. Les perturbations 

du caractère ne sont d'ailleurs pas corrélées avec les résultats scolaires : 
l'enfant dit «instable,, est toujours le premier de sa classe. 
Les annotations sont dans l'ensemble positives : 
«Si en maternelle et en primaire, les autres enfants supportaient mal la 
proth&se esthétique, au collége et au lycée, pas de problème avec le han- 
dicap*. 
«Vie normale tout au long de la scolarité .... n'a besoin d'aucune aidem. 
«Très bonne scolarité, K ne laisse rien transparaître au sujet de lamalfor- 
mation. II en parle, mais cefa ne semble pas I'importune~.. très sociable, 
facile a vivre*. 

Certains parents se sentent évoluer positivement : «en grandissant, 
meilleure acceptation de la part de ses parents !». 

Les loisirs 

Tous ceux, précédemment cités, sont représentés, sauf la pratique du saxo- 
phone, le tir 8 l'arc, la corde à sautel 
16 jeunes sur les 28 au-delà de la maternelle signalent cependant un loisir 
qui leur paraît impossible, que d'autres pratiquent avec une anomalie simi- 
laire, parfois avec une adaptation. 
13 enfants regrettent l'absence de pratique d'un instrument de musique : 
piano, le plus souvent cité (9 fois), orgue, violon, saxophone. Les regrets 
s'expriment pour la moitié des enfants de ce groupe, alors que dans la 
population standard, moins d'Il4 des enfants jouent d'un instrument de 



musique. 
Le théâtre paraît impossible ài l'enfant dont le père «ne peut être fier* (agé- 
nésie transcafpienne). 
Celui qui regrette te plus les sports et la musique est celui qui par ailleurs 
en fait le plus : avec une absence de 4 doigts mais une pince fonctionnelle, 
il pratique le tennis, la natation, le ski nautique, le synthétiseur, les ondes 
Marlenot, le chant, et regrette de ne pouvoir faire du piano, de l'orgue, des 
agrGs, de i'escalade, du volley, de la pfanche à voile et du tir à l'arc ! 

Une fois de plus, la personnalit4 du jeune, son environnement, sont déter- 
minanîs dans ses choix et surtout ses regrets. 

Pour clore ce chapitre, nous citons les conseils des parents d'une fillette de 
12 ans presentant une agenesie transcarpienne : «éviter le double écueil 
de la dramatisation et de la banalisation, ne pas se précipiter vers des 
appareil%aCges qui sont seulement des remddes à f'angoisse des parents. 
Ne pas vouloir prouver <il tout prix que l'enfant à handicap peut faire n'Nn- 
porte quelle acfivit6. Ne pas gommer le handicap, mais faire en sorte que 
I'enfant l'accepte, sans avoir <il faire une permanente course d'obstacles. 
C'est l'enfant qui trouvera /es solutions et les ressources pour assurer sa 
place et son rappon' aux autres.» 

Faire confiance A l'enfant pour se prendre en charge est ladifficulté que 
connaissent bien des parents d'enfants .ordinaires». 



Malformations des 2 membres supérieurs 

27 cas : Population de quelques mois à 34 ans. 

Séparation la naissance 

6 enfants sont concernés sur les 27 cas. La proportion s'accroît par rapport 
au groupe précédent. 
La séparation est liée : 

- dans 2 cas à un problème médical. 
II s'agit de 2 soeurs, l'une née en 59 et l'autre en 65 : 1 mois de sépara- 

tion pour la première présentant mains botes et luxation de hanches,«en 
raison de troubles alimentaires., 3 mois pour la deuxième, phocomèle et 
également luxée des hanches. 

- dans 4 cas à un abandon parental : 
1 né en 83 sera adopté à 4 mois (membres supérieurs courts sans pince 

fonctionnelle). 
1 né en 81 sera adopté à 1 an (agénésie des 2 avant-bras). 
1 née en 76 est placée en foyer de l'enfance jusqu'à son adoption à 

9 ans (membres supérieurs courts). 
1 née en 82 est placée en pouponnière avant son adoption à 5 mois 

(membre supérieur court sans pince fonctionnelle, agénésie de I'avant- 
bras). 

Mode de garde 

Dans près du quart des enfants de ce groupe, le mode de garde n'a pas 
été celui envisagé avant l'arrivée de l'enfant : 

- ainsi pour l'un présentant une agénésie des 2 avant-bras, la mère 
demande sa retraite anticipée d'institutrice, 

- pour un autre, un père s'est arrêté de travailler pendant 1 an pour 
aider sa femme (syndrome polymalformatif), 

- une mère, pourtant seule, s'est arrêtée de travailler, 
- un enfant avec un membre supérieur court et pince non fonctionnelle, et 



un membre sans doigts n'a pu Qtre accepté par la nourrice qui ne pouvait 
se rendre tous les jours chez le kinesithérapeute. C'est une personne de la 
famille qui a dS s'occuper de l'enfant, 

- une mère adoptive, ayant déjài adopté 2 enfants, a pris un travail à temps 
partiel. 

Le changement dans la vie professionnelle est fréquent. Par rapport aux 
cas d'atieintes unilatérales, Iadi~6rsnce est nette : 
sur 27 enfants, 3 sont gardés sn famille, 16 à fa maison dans la petite 
enfance, alors que 92 mères seulement étaient sans profession ou tra- 
vaillaient B la maison. Notons que l'on ne peut comparer réellement ces 
groupes, car les situations sociales ne sont pas identiques. Ainsi dans ce 
groupe, 24 familles sur 27 sont d'un milieu sociocutturel dit défavorisé, ce 
qui explique peut-@Ire le moindre attachement des mères une profession 
souvent peu valorisée. 

Alors que les 22 jeunes scolaris6s de ce groupe présentent des malforma- 
tions aux deux membres supérieurs souvent importantes, 3 seulement sont 
alles en milieu spécialiski : 
- la premi&re - la plus &gee du groupe : 34 ans, présente une phocornélie 
bilatérale. Elle explique que son père était anxieux de la voir tomber et lui 
avait refus$ I'entrhe à I'bcole. Elle restait donc à la maison. A 9 ans, son 
p&re est dhcbd6 et sa mgr@, obtigbe de travailler; choisit l'institut National 
de Rbadaptation de St Maurice oid elle rentre enCP, puis 1' Ecole de Han- 
dicapes moteurs de Bondy jusqulB 19-20 ans. Elle obtient un CAP de Se- 
crbtariat. Centr6e tardive à i'4cole, le climat de surprotection ne permet- 
taient pas le milieu scolaire ordinaire, surtout il y a 20 ans. 
Les 2 autres enfants, l'un presentant une agénésie des bras au-dessus du 
coude et l'autre des membres supBrieurs courts avec pince fonctionnelle, 
sont issus de families maghrbbines de milieu modeste, non insérées dans 
le systgme scolaire frangais. Ils n'avaient pas été scolarisés en maternelle 
et sont allés en milieu spécialis6 à 6 ans. 



On constate que plnis le handicap est grand, plus la collaboration des pa- 
rents avec les enseignants en milieu ordinaire, surtout dans les premieres 
annees, est capitale. Encore faut-il pouvoir l'instaurer. 

4 enfants, sur les 22, ont fréquenté l'école privée. 3 de ces enfants sont 
des enfants adoptés, le quatrième présentant des membres supérieurs 
courts avec mains botes, avait été refusé dans le public. Le climat familial, 
mère beaucoup pt~rs âgée que le père, et dépressive, avait besoin d'un 
soutien moral plus personnalisé, d'autant que t'état de l'enfant a nécessité 
de multiples interventions pour une malformation des reins. 

En maternelle : 
L'accueil se fait facilement si l'institutrice peut en parler naturellement aux 
enfants : 
(iI'instjtutrice a montré la prothèse aux enfants, leur a expliqué que A. était 
née sans bras gauche et qu'elle avait donc un bras en plastique, qu'elle 
pourrait mettre si elle en avait enviem. (Agénésie de l'avant-bras d'un côté 
et de l'autre une malformation des doigts et pince fonctionnelle). 

En primaire : 
Si l'on excepte les 3 enfants en milieu spécialisé, aucun des enfants n'a de 
retard scolaire. 
Les parents considèrent que les résultats scolaires sont satisfaisants, mais 
insistent sur les adaptations nécessaires pour aider les enfants, ce qui 
n'existait pas dans les groupes précédents : 
Sur 9 enfants du primaire, 5 ont eu un plan incliné pour l'écriture (2 enfants) 
etlou une machine à écrire électrique (2 enfants), ou encore l'intervention 
r4gulière d'un ergothérapeute en classe (2 enfants). D'autres reçoivent 

un peu d'aide par les copains). 
L'écriture pose souvent problème. Elle est un peu plus lente, mais les en- 
fants suivent quand même le rythme. La machine à écrire ou l'ordinateur 
sont proposés à cette période et acceptés par l'école. L'un signale des 
difficultés avec le compas. 



Wou$ devons signaler que dans Eis questionnaire nous n'avons pas pose as- 
sa?z @3@ questions sur Oga~Bon~rnâ@ &@$ enfants. 

Un seul parent releve la nQcessitQ @une tierce personne pour les toilettes. 1 
s'agit d'un enfant adopt6 ài 4 an - sans avant-bras - qui est le seul du groupe 
& prétsenîer une adaptation scolaire plus difficile : il souffre du regard mo- 
queur des autres, prétsente de l'asthme et une énurésie. Mais quel est I'im- 
pacP de la premiere ann6e ? 

Les autres commentaires sont plut& optimistes : 
«A. a toujours 6tc4 consid6r&@ comm@ une enfant normale, aussi bien dans 
sa famille que dans le milieu scolaire. Jusqu'à prksenf elle se sent bien 
dans sa peau. Nous essayons de lui expliquer «sa différence* (agénésie 
des bras au-dessus du coude : 8 ans). 

Le dialogue, la relation verbale paraissent toujours plus sécurisantes que la 
banalisation un peu provocatrice : 
«C. fr6quente une gcob publique, le centre de loisirs le mercredi, les plages 
116t4, pour que ces enfants ne soient pas regardés comme des bBtes curieu- 
ses» ! (gar~on de 7 ans aux 2 membres supérieurs courts avec pince fonc- 
tionnelle). 

En secondaire 
Au coIl&ge, le mat6riel adapP6, la machine à écrire peuvent être nécessaires 
et sont accept6s. Padois, te jeune arrive à s'en passer : 
«Jusqu9en 4&me, K. s9idait @un pupitre incline avec feuillet antidkrapant. 
Rn 3eime K. suit sans diPPIcuIt6 au mBme rythme que les autres (2 membres 
sup6rieurs cout-is avec pince fonctionnelle) «elle s'adapte très bien à son 
handicap physique ; Pr& autonome, elle suit tout à fait le même rythme de 
vie que ses Preres et soeurs mais son handicap est d'ordre affectif (9 ans en 
collectivité avant d'avoir 616 adopt6é.). 

Le! jeune doit trouver sa place lui-mRme : 
«Elle a toujours pu reprendre les phrases biessantes, en parler avec ceux 
qui se moquaient dYe//e. u 



«Ainsi*, reprend la jeune fille de 14 ans, présentant des malformations de 
doigts et une agénésie de l'avant-bras gauche, «je n'ai pas plus de problè- 
mes que d'autres de mon âge.. Sa mère sait qu'elle a dû se montrer exi- 
geante, ne pas la [[couveru, ne pas faire Ci sa place ce qu'elle pouvait faire 
seule. Elle se félicite du caractere serein de sa fille, ses relations faciles, 
son énergie, méme si elle a dû redoubler sa 4ème fiparmanque de travail». 
«Son côté fanfaron nuit au travail mais est peut-être une façon de s'en sortir 
positivementu. 

Aucun des parents des 5 enfants scolarisés de ce sous-groupe ne minimise 
les difficultés mais ils mettent tous en avant une autonomie remarquable. 

Adultes : 
Ce groupe compte 4 adultes avec de grandes malformations des 2 mem- 
bres sup6rieurs. Nous avons déjà parlé de la jeune phocomèle qui a obtenu 
un CAP de secrétariat en milieu spécialisé. Les 3 autres ont fait des études 
supérieures : niveau DEUG ou BTS avec préparation du DESCF (Diplbme 
d'Études supérieures de Comptabilitb Financière). 
Pour ces 4 personnes, la perception de la vie est positive (Vécu : 4 et 5). Les 
2 plus âgées sont mariées et mères de famille. Une autre vit en commu- 
nauté caritative très active. Le dernier, âgé de 25 ans, est encore étudiant 
(agénésie complète d'un bras et phocomélie de l'autre). 

Loisirs 

Sur les 20 personnes, 12 ne signalent pas leur regret d'un sport ou d'un 
instrument de musique : la lourdeur du handicap fait sans doute davantage 
investir dans les activités possibles. Ainsi l'écrit une jeune femme 
phocomèle : 
=Peut-être qu'il y a des choses que j'aurais aimé faire mais je ne m'y suis 

jamais attardée. Il y a déjà tant à faire dans la limite de nos possibilités que 
le temps est trop court pour se lamenter sur ce qu'on aurait pu faire si. ..,, 

Les 4 adultes ne présentent pas de regret de sport, sauf un qui constate 
n'avoir que peu participé aux sports scolaires. 



Parmi ceux qui regrettent l'impossibilité de certains sports : 
- l'une ne fait pas de vélo car elle ne veut pas de vélo adapté. 3 autres 
ne peuvent en faire' 

- le handball, le volley, le baska, le saut à la corde ont manqué 8 une 
fille de 14 ans aux membres supérieurs courts. Une autre regrette de 
ne pouvoir faire le poirier, 

- une note la difficulttl d'équilibre à cheval, 
- une autre pense ne pas pouvoir faire de ski, 
- l'absence d'instrument de musique n'est citée que 3 fois, 
dont 1 fois la fiOte & l'kole. 

Par contre, 18 sur 20 citent plusieurs sports ou activités qu'ils pratiquent 
avec plaisir : 

- le ski : l'un a m6me eu une médaille de bronze et d'argent aux USA 
en 1990 aux jeux Handispot-%. 

- la natation (dont 2 avec Wandisporî) 
- le judo : 4 1  fa~Psavoirsaisirfes o~~oTtUR>ités# dit une mère. #Je nburais 
pas envisagé! le judo pourA.C. (agénésie d'un bras et l'autre très court 
sans doigt fonctionnel) alors que le courant a passé! entre le moniteur 
et elle» 

- le tennis (gar~on de 9 4 ans ayant 2 membres supérieurs courts) 
- le vélo avec guidon en hauteur, freins aux pieds 
- la danse 
- le scoutisme 
- Ia peinture sur soie, Je dessin, 1'6criture de pokmes 
- le clairon, le xylophone fapendant que les autres font de la fltSte 

en classe»), la chorale. 

Ces jeunes ne refusent pas d'etre considérés comme handicapés mais 
prouvent qu'ils ne sont pas inactifs. Une mère déclare : 
al/ faut favoriser au maximm I'int&~fation, mais aussi garder le contact 

avec le monde du handicap sachant que l'enfant aura plus ou moins be- 
soin de I'un ou de Vautre suivant les périodes de sa vie,>, 
Ces personnes pr8sentant une atteinte bilatérale, à la diférence des cas 
d'atteinte unilat8rale, reconnaissent leur handicap qui ne les isole pas des 
activités de loisirs habituels. 



Malformation d'un membre inférieur 

24 cas : Population de quelques mois à 35 ans. 

Séparation la naissance 

Les enfants sont restés avec leurs parents après la naissance, sauf 4 : 
-1 enfant, né en 68, a été mis en hôpital, puis en pouponnière, puis à 

III.N.R. jusqu'à 3 ans avant de rentrer dans sa famille ; mais il présentait 
d'autres anomalies qu'un fémur court et une absence de péroné (malfor- 
mation faciale, fente palatine, hernies, malformation de la vessie). Le mi- 
lieu socioculturel des parents avait été jugé trop précaire. 

-1 enfant, né en 75, a eu 1 mois de séparation (fémur court avec néces- 
sité d'appareil) ainsi qu'une fille née en 82 (fémur trés hypoplasique, ab- 
sence de péroné et pied incomplet). 

-1 enfant, née en 82, présentant outre une agénésie de la jambe droite, 
une malformation cardiaque, est restée 4 mois à l'hôpital aprés la nais- 
sance. 

Mode de garde 

Nous remarquons une forte majorité d'enfants qui est gardée à la maison : 
15 sur 24. 
La proportion est plus importante que pour les autres groupes. 
3 mères signalent qu'elles ont dû arrêter leur travail : 2 pour les besoins de 
consultations d'appareillage, 1 pour aider au transport de son fils (âgé de 
7-8 ans). 
Pour les autres, nous ne savons pas véritablement combien travaillaient 
avant la naissance de l'enfant. II est vraisemblable que le traitement médi- 
cal des malformations des membres inférieurs demande une disponibilité 
de la famille plus importante que pour celui des malformations des mem- 
bres supérieurs (appareillage, chirurgie). 



19 enfants sur tes 24, car 5 ne sont pas encore d'âge scolaire : 
-1 est allé en milieu sp6cialisé. II s'agit d'un garçon présentant à la nais- 

sance diverses malformations ; plus tard, il sera décelé un retard mental 
léger qui a complicjuk i'inseriion en milieu ordinaire. II a pu obtenir un CAP 
d'employk de bureau qui lui a permis de trouver un emploi rrlsewé en tant 
que mBcanographe dans une banque. II est à noter qu'il est passé, pour sa 
scolaritB, dans 4 ktablissements diffbrents (il avait déjà eu 3 lieux de vie 
diffkrents dans sa petite enfance jusqu'à 3 ans). Il  a néanmoins trouvér sa 
place sur le plan professionnel et vit en couple. 

- 2 sont allés en gcole privee, 1 a connu public et privé. 
Les 15 autres ont fait leur scolarité dans le pubiic.tun l'a quitté ap rh  une 
56me pour aller dans une école professionnelle spécialisée (E.R.E.A de 
Garches) oid il a obtenu un CAP d'orthoprothésiste. Notons que le plus 
ancien du groupe (32 ans) a eu, lui, un BTS de podo-orthése. 

- 6 ont redoubl4, dont 2 deux classes. 
L'un d'entre eux a eu des difficultés scolaires fiées à des difficultés intellec- 
tuelles lkgeres. II est vraisemblable que le nombre d'opérations souvent 
imporiant dans les malformations des membres inférieurs joue un rôle non 
négligeable dans la scolarit4. Mgme si le nombre des opérations n'est pas 
corrélé avec la présence de redoublements, le traitement souvent long des 
allongements des membres par exemple, peut entraîner desdifficultés. 
Cf. le tableau ci-apres : 



Tableau 50 

Cependant, malgré 3 interventions chirurgicales, l'un obtient son bac avec 
un an d'avance avec mention, et par la suite obtiendra son CAPES de let- 
tres. 
Un autre, avec 18 opérations, a eu un DEA de commerce dans les délais 
normaux. 
2 familles seulement estiment qu'il n'y a pas eu de difficultés dans la scola- 
rité. Une jeune femme soutigne cependant que durant toute la scolarité, le 
handicap (agénésie du péroné, amputation à 6 ans pour permettre un 
meilleur appareillage) n'avait jamais posé de probléme jusqu'à l'inscription 
au CAPES de lettres. Elle a dû passer devant laCOTOREP14, ce qu'elle- 
même et ses parents avaient très mal ressenti. 
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L'insertion scolaire n'est pas toujours facile avec le traitement. Des parents 
constatent des «digcult&s au moment de la mise en place de l'appareil 
d'callongement 8 13 ans... les soins journaliers.. . mauvaise scolaritd durant 
un trimestre ... crainte d'infection d lf8cole ... manque de suivi scolaire dans 
les hôpitauxu. 

Une m&re d'une filleîle de 11 ans (agénésie du péroné appareillée) signale 
que «sa fille etsP Près vivante, espit?~Ie, très active mais qu'elle se fatigue 
quand m&me plus que les autres enfants. Cela entraîne l'obligation de la 
pr6sence d'un garent en cas de sorîig scolaire, ce qu'elle n'accepte plusu. 

Un couple de parents, enseignants eux-mêmes, souligne au contraire la 
coopbration de l'institutrice qui a accueilli sans problème leur fille de 10 
ans avec un appareil d'allongement pendant la phase de consolidation. 

Bans l'ensemble, si le niveau global des jeunes ne paraît pas affecté en fin 
de parcours, il faut noter une perturbation souvent prolongée avec laquelle 
les enfants apprennent r4 vivre. 

Les Boiâirâ 

- Avec une agénésie du péron6 appareillé, un jeune fait du ski alpin et de 
fond, du tennis de table, du tennis et duvoilier. 
- Avec la meme anomalie, un autre fait de l'aïkido, du football, du vélo, du 
tennis, du badminton, du ping-pong et un autre pratique aussi le basket, le 
football, le ~610, le tennis. 
- Une fille prbfère la natation et le canoë. 
- Avec un fkmur court, nbcessitant le port d'un appareil, une fille de 17 ans 
dit n'avoir pu faire de sports scolaires, tandis qu'un autre de 10 ans, fait ski 
de fond, VTT, marche d'endurance, handball, basket, cheval, cricket (outre 
le violoncelle, le thbâtre et la chorale). Mais elle regrette le ski alpin et la 
danse moderne. 



- Une fillette de 11 ans, appareillée pour une agénésie sous le genou, danse 
et fait du poney mais a des difficultés pour le vélo. 
- Une autre, du même age, regrette le patin à roulettes tout en faisant par 
ailleurs du tennis (agénésie du péroné). 
Une fillette de 12 ans ayant un fémur trés hypoplasique, appareillée, ne 
peut faire du tennis. Etle fait de la natation. 

La variété des sports faits par les uns et tes autres peut étonner. On s'at- 
tendrait, a priori, à beaucoup plus d'impossibilité à la pratique de sports 
pour ces jeunes à l'appareillage souvent important. 
Les familles de 2 garçons de 13 ans présentant une agénésie du péroné 
appareillée en parlent : 
d e  port d'une prothése reste gênant mais on arrive à s'yhabituer. Les 
problèmes techniques qui peuvent se poser se résolvent plus facilement 
lorsque I'enfant grandit et les parents deviennent obligatoirement plus ing6- 
nieux». 
Cet enfant rêve pourtant - malgré une liste de sports pratiqués importante - 
de ne pouvoir goûter aux «arts martiaux violents, et au <<foot en club. 
La non-acceptation du cfub est parfois plus mortifiante que lesdifficultés 
ressenties par l'enfant dans la pratique d'un sport. II s'agit là d'une marque 
sociale de fa différence que le jeune arrivait à estomper à ses propres yeux : 
«S. s'est retrouvé complexé par le fait que personne n'a pris la décision de 
lui signer une licence, et par rapport à ses frdres et soeurs ainsi que visà- 
vis des copains. If s'est senti rejeté, ce qui n'avait pas eu lieu jusqu'à pré- 
sent. Son appareijlage ne I'a jamais compIex6 vis-à-vis des autres. (sauf les 
chaussures orthopédiques qu'il ne veut absolument pas mettre)». 

Cappareitlage qui permet de faire du sport .comme les autres* est accepté 
dans la mesure où il peut être relativement discret. Le désir d'une meilleure 
esthétique, la simplification de l'appareillage peuvent faire demander une 
amputation d'une partie distale déformée. 



II est important de noter le sentiment de <<bien-vivre. traduit par les person- 
nes concernées par l'anomalie d'un membre inférieur : 

- pour 19 personnes n6es entre 1959 et 1982, on relève 14 apprécia- 
tions positives ou très positives ; 

- 2 familles pensent que cela a Bt6 mieux quand l'enfant a grandi ; 
- 3 familles, dont les enfants ont 10 ans, trouvent toujours la situation 
difficile. L'un d'eux a eu en outre des problèmes cardiaques et un autre 
se situe au centre de conflits entre parents et grands-parents. 

MaIf~smatisns des 2 membres inférieurs 

9 cas nés entre 1966 et 88 (âges de 4 à 26 ans). Ils ont des malformations 
tr$s importantes des membres inferieurs. 

Séparation &. Ba naissance 

4 sur 9 ont connu une séparation : 
- pour l'un, il y a eu 2 mois d'h6pital. II s'agit d'un enfant né en Algérie 

durant le temps de coop&ration de ses parents enseignants. Né avec une 
agénesie des membres infhrieurs, une hernie inguinale, une anomalie de la 
vessie et des malformations des doigts, il a hté rapatrié en France ; 

- un enfant a et6 abandonne à la naissance et adopté à 18 mois (2 
fémurs trks hypoplasiques) ; 

- un autre a connu 42 mois de pouponnière spécialisée avant le retour 
dans sa famille. Le choix n'avait pas été laissé aux parents (enfant né en 
77) ; 

- un 4ème enfant est ail6 4 ans en hapital. Né en 66 avec 2 malforma- 
tions de jambes (Agenésie des pBronés), il est probable qu'on pensait alors 
qu'un tel enfant devait aller en milieu médicalisé même si sa mère était au 
foyer. 



Mode de garde 

- 3 enfants sont rentrés à la maison. 1 est allé en hôpital, 1 en pouponniére 

puis à la maison, 2 en nourrice, 3 en crèche. 
Une mère précise : 
«tant qu'il n'était pas apparej//d, aucun probléme en crèche, mais la direc- 
trice de la crdche m'avait consei/l& une nourrice pour la suite car elle crai- 
gnait que les autres bébés ne le fassent tomber* (Crèche jusqu'à 1 an, 
nourrice ensuite). 

- 6 familles sur les 9 ont dû modifier leur organisation en fonction de I'enfant 
handicapé. 
Outre I'enfant adopté à 18 mois seulement, celui qui a connu i'hôpital pen- 
dant 4 ans et celui qui a été séparé de ses parents coopérants en Algérie, 
nous relevons : 

- la prise d'un temps partiel pour une enseignante afin d'effectuer les 
transports de son fils 4 foisijour pour l'école ; 

- un changement de nourrice dont la famille manifestait «une trop grande 
curiosité». La PMI dut proposer une autre nourrice ; 

- un changement de travail pour gagner en disponibilité (assistante so- 
ciale devenue formatrice) ; 

- un arrêt de travail de la mé-re. 

Cursus scolaire 

Une fois de plus, nous relevons qu'avec le même type d'anomalie, l'intégra- 
tion se fait différemment : 

- 7 sur 9 sont allés en école publique ; 
- 1 en privé, outre celui qui y est allé en maternelle par défaut d'école 

publique dans le village ; 
- 1 en école spécialisée en externat ; 

Les jeunes ont subi moins d'interventions que dans le groupe des atteintes 
unilatérales des membres inférieurs : sur 9 enfants, 3 seulement ont été 



opérés (7 opérations au total). 

Pour un enfant opéré à 2 ans, les parents signalent par la suite desdifficul- 
tés importantes : ~caractére compléfement changé,,. 

Les problèmes d'accessibilitésonP signalés par les familles. 
«En maternelle, b poussette %i la porte d'entrée dérangeait,& Le jeune a 
maintenant 213 ans. 
wEn primaire, pas d'ascenseurs mais I'enfant a été bien encadré humaine- 
ment : par exemple, lors d'un s6jour dans le Vercors, le maltre 1 'a pod6 sur 
son dos. Au collége : déplacements épuisants. Au lycée : 4 étages sans 
ascenseur !» 
tes aménagements facilitent considerablement la vie. Un jeune de 21 ans, 
en licence de lettres à Mlleneuve OI'Asq, ayant une agénésie des 2 mem- 
bres inférieurs, circule en faoteuil roulant dans une résidence adaptée, ce 
qui lui rrlaisse une grande autonomie et le sentiment de pouvoir vivre au 
mieux même s'il dit choisir ses UV en fonction de I'accessibilité des sa/- 
les !* 
Ce mdme jeune avait connu au lycée des problèmes de toilettes non adap- 
tées au fauteuil, ce qui lui avait interdit la possibilité de déjeuner à la can- 
tine. Cette expérience l'a conduit à participer à un projet d'accessibilité du 
lyc6e (toilettes, plan incliné) qui a été réalisé aprhs son départ. 

Le transport reste un point compliqué pour l'enfant et sa famille. Certains 
utilisent le GHIP (Groupement pour l'insertion des Handicapés Physiques) 
dans les villes, d'autres doivent compter sur la famille. En grandissant, cer- 
tains jeunes font leurs trajets quotidiens en métro avec le fauteuil roulant. 

Au sujet de l'accueil scolaire, 2 familles signalent qu'il n'y a pas dediffi- 
culte d'insertion et une bonne «compréhension» de la part des enseignants. 
Pour une entrée en maternelle, une réunion de CCPE (Commission de 
Circonscription pré-E16mentaire) est parfois nécessaire pour fixer les con- 
ditions de l'intégration qui sont remises en question chaque année. Une 
mère le signale : «Il a été décidé, en première année, un temps partiel puis 
un temps complet En deuxiéme année, petite objection de l'inspecteur 



pour commencer d'emblée le temps complet. Cela s'est arrangé par la suite. 
En 3éme année, pas de probléme. La condition était : L. doit pouvoir mar- 
cher avec une canne et ne pas tomber en cour de récréation (!) (enfant 
avec 2 fémurs très Iiypoplasiques et 2 orthoprothéses permanentes). 

Les parents sont anxieux devant les changements d'enseignants qui peu- 
vent apporter des conditions différentes d'une année sur l'autre. 
Parfois, le secondaire se déroule mieux à un âge où l'enfant paraît davan- 
tage autonome dans ses désirs : 
aLa scolarité a été plus facile en secondaire qu'en primaire où nous som- 
mes les mauvais parents qui demandons trop à l'enfant». 

En effet, le fait de (<normaliser» l'enfant en essayant de lui faire vivre au 
maximum les expériences des autres, meme s'il n'a pas de jambes, est 
parfois mal vécu par les enseignants ; les parents se voient accuser de 

dureté envers leur enfant et en position de se justifier ou de se culpabili- 
ser. Les rapports enseignants-parents s'en trouvent entachés. Ainsi, une 
institutrice pensait qu'elle .aimait. un de ses élèves (fémurs très 
hypoplasiques) davantage que ses parents qui le protégeaient beaucoup 
moins qu'elle. Le dialogue avait été complètement interrompu. II a fallu des 
interventions d'une ergothérapeute et d'une psychologue de I'1.N.R. pour 
éclaircir ce malentendu. 
Quant au niveau d'études atteint, nous retrouvons une hétérogénéité des 
résultats : 

- 2 enfants sont en maternelle sans difficultés ; 
- 1 seul enfant est en primaire en CE1. II connaît des problémes psy- 

chomoteurs : il est suivi en CMPP (Centre Médico-Psycho-Pédagogique) 
pour le graphisme el la coordination, mais les résultats scolaires sont satis- 
faisants ; 

- 3 enfants sont au collège : 
* l'un a redoublé le CM2. Enfant adopté dans un contexte familial 

difficile, il est en école privée en 5ème. 
* une autre, en 5ème en externat spécialisé, a connu 2 redouble- 

ments. Le choix du milieu spécialisé paraît une aide importante pour cet 



enfant et sa famille de milieu socicrculturel peu favorisé (appareillé pour une 
absence de pQronQ et un fQmur PrQs hypoplasique). Le \/écu Familial est 
d'ailleurs positif (VF : 4) 

* le dernier, en SQme, n'a pas de probléme de niveau scolaire. 
- 4  jeune en î$re S est en avance d'un an. Sa famille, de niveau sociocul- 

turel modeste, bcrit : ~Aucun prob1e)me d7nsertion scolaire~lfémur très 
hypoplasique et absence de péroné). 

- 2 adultes : 
* l'un (absence compl&te de 2 membres inférieurs) est en licence de 

lettres et n'a jamais redoublé. Ses parents sont enseignants ; 
* I'autrs a redoublé sa 3$ms et sa terminale, mais a pu faire un bac D, 

une 1 Qre année de DEUG Math. Physique et 2 années d'Anglais. II travaille 
comme technicien du son et images. II aimerait composer de la musique de 
films el: devenir ingénieur du son. 
Son itinQraire est donc tout à fait int9ressanl:, mais sa famille trouve le han- 
dicap exiremement lourd à porter : «On peut parler d'une influence sur le 
mode de vie et de pensée des parents et des soeurs ... Un sentiment d'ac- 
cabtement, un quotidien où Pouf auraif perdu le sens, une extrême détresse 
et aucun encadrement psycholog.ique. ., L'angoisse chez les soeurs de met- 
tre au monde un enfant handcapk;, 10 refus de la maternité et des années 
de rk;fIexion avant de souhaiter une naissance. II aurait fallu peut-étre expli- 
quer que le handicw n'était pas héréditaire, ni une tare sociale». 

Que conclure ? 
Le cursus scolaire de ces 7 jeunes n'est pas corrélé avec l'importance de la 
malformation. On retrouve des facteurs socio~~tturels OU d'équilibre familial 
qui influent dans les deux sens - pol-teur ou défavorable. Le sentiment de 
pouvoir vivre avec un tel handicap s'exprime de ce fait trèsdifféremment. 

Sont cités comme possibles par les 7 jeunes au-delà de la maternelle, que 
ce soit dans le cadre normal ou dans le cadre de Handisport : le volley (1)' 
le basket (11, le ping-pong (21, la musculation (1)' la natation (5 dont un 



champion de France), le ski (2 dont 1 skie en fauteuil adapté avec un groupe 
de handicapés), le cheval (1 avec selle adaptée faite par un particulier), le 
vélo (1 avec action manuelle), la voile (2 1, la luge (11, le football (2 dont I'un 
préfère jouer sans prothèses, en s'aidant pour la marche avec les mains !), 
le billard (11, la guitare (1 ), les échecs (1 en compétition). 

Qu'en est-il de l'accueil réservé à ces jeunes ? 
- 2 signalent leur participation aux sports scolaires, I'un en 5ème, l'autre en 
CE1. 
Pour ce dernier, il est précisé : *participe avec les autres éléves quand il 
peut, sinon la maîtresse lui donne un ballon*. 

Au contraire, un parent écrit : «Hormis la natation, J. ne peut prendre part 
aux activités physiques de l'école à son grand regret : est-il autorisé à en 
faire oficiellement ?.a. 

H semble que dans certains cas, le refus de licence soit un barrage à une 
activité sportive Ci laquelle l'enfant agénésique se sentirait capable de par- 
ticiper. Ainsi : *T:  aurait aimé jouer comme gardien de but, mais licence et 
autorisation ont été impossibles». 

Quels sont les loisirs regrettés ? 
Un seul n'en cite pas, et un autre écrit «No comment>, pour traduire l'am- 
pleur de ses regrets. Le football est cité 3 fois et est pour 2 jeunes le seul 
sport regretté, le vélo 1 fois, le tennis 1 fois, les voyages 1 fois. 

On note le peu de loisirs regrettés, soit par incapacité à les nommer, tant la 
liste serait longue, soit par une sorte de constat résigné. 



Ma!fsrrnatisns des membres supérieurs et 
ind6rieuas 

Pour le temps ds separcation 8 la naissance et le mode de garde, nous 
comparerons dirwtement les clifferentes associations de malformations. 

Temps de ~Bparatiion i !& naissance 

2 membres supérieurs Q 2 membres inférieurs : 
33 cas n4s entre 59 et 93, sauf 1 née en 191 0 ; 15 ont été séparés de la 
famille. 
Le temps de separalion est de 1 mois (1 ), 2 mois (1 ), 3 mois (2),4 mois 
(2), 5 mois ( 4  ), 6 mois (l), 30 mois (1 ), 36 mois (1). S'ajoutent 3 enfants 
qui sont abandonnes th la naissance et adoptés (à 8 mois, à 16 mois, th 
30 mois). 2 sont mis sn internat spécialisé de longues années (13 ans 
et 20 ans). 

2 membres supérieurs a 3 Membre inférieur : 
94 cas nes entre 6% et 90 ; 3 a 616 séparé 7 mois. 

4 membre supérieur o 2 membres inférieurs : 
9 cas nés entre 68 et 85 ; 3 a et4 séparé 39 mois. 

1 membre sup6rieur a 4 membre inf8rieur : 
3 cas n4s entre 74 et 76 ; 2 ont été séparés, mais dans les 2 cas, la 
malformation rentre dans le cadre d'un syndrome qui complique le re- 
tour immgdiat ài la maison. 

On peut conclure que - mgme si les nombres de sujets de chaque catégo- 
rie ne sont pas réellement comparables - il y a proportionnellement beau- 
coup plus d'enfants présentant des anomalies aux 4 membres qui ne sont 
pas rentres chez eux apres la maternité. Cependant, I f  de ceux-ci sont 
nés dans les annees 90-80, à une gpoque où on imaginait moins la possi- 
bilitc2 d'un retour en famille avec de telles anomalies. Notons que dans la 
m&n@ période, 5 enfants nés avec une malformation de 2 membres supé- 



rieurs + 1 membre inférieur et 6 avec une malformation de 1 membre supé- 
rieur + 2 membres inférieurs n'ont pas été séparés à la naissance. 

Mode de garde et changements de projets 

2 membres supérieurs + 2 membres inférieurs : 
Sur 33 cas : 
Rappelons les I O  qui sont alles plusieurs mois en pouponnière ou & 
I'hOpital ; par ailleurs, 3 mères disent ne pas avoir pu retravailler. 
Exemple : « Travail de la mére diEciIement envisageable à l'extérieur 
compte tenu de nombreux ddplacements jusqu'à 6 ans (kiné - ortho- 
phonie)». 
13 changements de projets sur 33. 

2 membres supérieurs + 1 membre inférieur : 
Sur 11 cas : 
* une hospitalisation pour 1 enfant 
* une reprise du travail à mi-temps pour 1 mére 

1 membre supérieur + 2 membres inférieurs : 
Sur 9 cas : 
* une hospitalisation pour 1 enfant 
* une mise en pouponniére pour 1 autre 

1 membre supérieur + 1 membre inférieur : 
Sur 3 cas : 
* une réduction imponante du temps de travail de la mère ; la déforma- 
tion du visage de l'enfant peut avoir rendu la recherche de la nourrice 
encore plus compliquée. 

En conclusion : 
Sur 56 enfants, seules 5 mères ont vu leur travail affecté par I'arrivtSe de 
t'enfant ; 13 enfants ne sont pas revenus chez eux à la sortie de la mater- 
nité, ce qui a changé les projets de la famille. 
Cela signifie que pour 38 enfants sur 56 ayant des malformations de 2 à 4 



membres, le mode de garde est restié celui prévu. Une mère qui décrit son 
enfant : «Sans bras, sans jambes, avec une esquisse de tibia à gauche et 
un petit pied de 4 ofleils d ~g&nuche rgui lui sert de main*, témoigne : «Le 
handicap n'a pas eu d'inf!uence sur le mode de garde de l'enfant parce que 
je suis toujours tombde chez de tr&, tr&s gentilles gardiennes avec qui 
nous entretenons toujours de bonnes relations. A. a toujours été gdtée par 
tout son entourage». 

Nous verrons maintenant, groupe après groupe, les associations de mal- 
formations pour le cursus scolaire et les loisirs. 

2 membres supérieurs + 2 membres inférieurs : 33 cas 

Cursus scotlaise et condi!ioeàs de IIa scolarité 

Une personne, n6e en 9910 (agéniésie des 4 membres), a été refusée à 
1'6cole communale. Elle a dia iétudier avec ses parents et une aide scolaire 
venue A domicile apres l'âge de 90 ans. 
9 ont suivi des études en internat spécialisé, mais dans le cours de leurs 
Qtudes, 4 ont pu integrer le milieu ordinaire. Cela n'a pas toujours été facile 
et le rôle des parents est primordial. 

«Nous trouvions des solutions au coup par coup. La plus grosse difficulté a 
&té celle de scolariser A. dans le milieu ordinaire alors qu'elle présente un 
tres gros handicap. J'ai dû forcer les portes pour que les gens (y compris la 
CDESl5) se rendent compte que ies difficultés se trouvent plus dans la tête 
des gens que par le fait du handicap, si lourd soit-il ... Les périodes de 
<<parcours du comba@ant>> auraient pu être écartées si la CDES ne s'était 
pas mêlée de l'intdgration !*. 

l5 Commission DBparternenîale dlEducation Spéciale. 



Pour une autre, née en 79, l'intervention des parents, en primaire, était né- 
cessaire lors des sorties scolaires : 

2 sont allés en externat spécialisé, aprés une insertion en milieu 
normal. 
1 a suivi des cours par correspondance. 
3 ont redoublé une classe. 
6 ont redoublé 2 classes. 
8 ont redoublé 3 classes ou plus. 

Notons que tous ceux qui ont redouble 3 classes ou plus ont passé leur 
enfance en internat spécialisé. II s'agit d'enfants nés entre 59 et 76 avec 
d'importantes malformations des 4 membres. 
Une personne, née en 59, a pu faire ses études en milieu ordinaire, soute- 
nue par un milieu familial favorisé. Elle a pu obtenir ensuite un poste en 
Atelier Protégé apres un BEP administratif. 
Si l'on ne considère que les 27 enfants suffisamment âgés pour être pas- 
sés dans le secondaire 17 ont redoublé de 1 à 4 classes. 

Les difficultés d'insertion scolaire sont donc évidentes : 
2 jeunes qui présentent des malformations au niveau des mains et des pieds 
ont fait des études supérieures. L'un, né en 1971, écrit : 
«Dans la mesure du possible il est nécessaire qu'un enfant handicapé suive 
une scolaritb dans un établissement  normal*. Tout enfant handicapé ou 
non rencontre des difficultés en faisant son apprentissage. C'est en les af- 
frontant qu'il les dépasse. Si les difficultés sont plus importantes pour un 
enfant handicapé, la méthode doit Gtre néanmoins la m&me ... Les résultats 
et la réussite sont souvent surprenants*. 

Un autre jeune qui vient d'avoir son Bac brillamment est présenté comme 
un jeune homme plein de vie et de projets (agénésie des mains et d'une 
partie des membres inférieurs). 
Cependant une jeune née en 73, présentant une agénésie des 4 membres, 
relève les grandes difficultés du handicap lourd, même si elle arrive à pour- 
suivre ses études à l'université : «pas d'assistance sanitaire ... il faut comp- 
ter sur les photocopies et le travail des autres, (car N. ne peut écrire assez 



rapidement en utilisant ses 2 moi~nons), trouver soi-même le secrétaire 
pour les examens. II faut but  reprendre à la maison sur ordinateur*. 

Qlobalemenft, .si 84 familles $8 reconnaissent admiratives devant les capacie 
B&J dsadaplation de leur enfant, II nken reste pas moins que 19 témoignent des 
Bnormes difficuit6e quotidienne$. 

Matgré la lourdeur du handicap, tous font état de loisirs. 
Les personnes présentant des malformations des 4 membres citent leur 
goût pour les activités artistiques, que ce soit l'écoute de la musique ou le 
chant, la peinture par la bouche (5 personnes), la lecture ou la création 
littéraire. Le theâtre est pratiqué par 3 jeunes filles ayant une agénésie des 
4 membres & peu pr&s au niveau des genoux et des coudes pour 2 d'entre 
elles, et une ag6nésie encore plus importante pour la troisième. 
2 personnes citent I'informaîique et les jeux vidéo. 

ka natation reste un sporp pprtiqu6 par des jeunes lourdement handicapés 
des 4 membres et pour plusieurs en compétition : 14 sur 33 pratiquent ce 
sporp. 

Un jeune de 21 ans, présentant des amputations transversales des 4 mem- 
bres, a pu, dans le cadre d'un internat spécialisé, pratiquer le tir à la cara- 
bine (en compétition), le mur d'escalade, le ping-pong, le char à voile et se 
débrouille pour bricoler. 

En milieu ordinaire, l'un, avec 2 membres supérieurs courts sans pince fonc- 
tionnelle et des malformations des membres inférieurs, a fait des cham- 
pionnats de karaté. 

D'une certaine fa~on, garçons et filles se sont essayés à beaucoup de sports 
qui auraient pu paraître impossibles, compte tenu de la lourdeur du handi- 



cap : tennis, basket, volley, football, équitation, voire course pour l'un avec 
une absence de 2 1:ibias nécessitant un appareillage. 
Curieusement, la liste des loisirs interdits est pauvre. Seule une personne 
avec une amputation des 4 membres précise : ((Une large liste pourrait 
étre Bfablie !m A l'opposé, une mdre d'une jeune fille de 18 ans aieinte du 
même handicap peut écrire : «Elte a les autres loisirs des jeunes filles de 
son âge, balades en ville, cinéma, copines, elle est trés liante et a toujours 
beaucoup d'atomes crochus avec les valides, mais est allée quand même 
en camp de vacances avec les handicapés>>. 

Le sport est possible certes, mais les conditions de réalisation sont pius 
faciles quand les structures s'y prêtent (Handisport ou établissement spé- 
cialisé). Certains les refusent et sont admis en milieu ordinaire, leur per- 
sonnalité étant alors à la base de leur insertion. 

On relève cependants dans les regrets, le ski (21, le tennis (11, la danse ou 
la gymnastique (4), le football, le vélo (21, l'équitation (11, la plongée sous- 
marine (l), le judo (1 ), la pratique d'un instrument de musique (5). 

13 personnes seulement, sur les 33, ont tenu à insister sur les difficultés 
d'insertion aux loisirs. Pourquoi si peu ? On peut évoquer la capacité de 
compensation sublimatoire et l'effet vaiorisant apporté par fa difficulté meme 
de rbaliser certaines activités de loisirs. 
Ceci pourrait expliquer que la dépendance énorme que provoque une mal- 
formation des 4 membres et qui devrait induire une baisse d'estime de soi, 
soit peu mise en relief. 



2mmembrss -aap$rieuüâ + 1 membre inférieur 

4 4 cas dont 1 O en âge de scolarisation. Population de 2 à 24 ans. 

L'é,tablissernent sp9cialisba a iBt6 choisi par 2 jeunes seulement. Des instal- 
lations sont souvent indispensables : «Dans la salle de classe, je suis ins- 
tallée sur une petite table et j'&cris avec le pied droit. Je suis autonome pour 
prendre mes affaires et m'insIaIIe( mais on me transporte dans un buggy 
( 1  6 ans). (agbnbsie au niveau des bpaules et un fémur très hypoplasique) 

Pour 6, l'int4gration est considé,rée comme tout à fait normale tout au long 
de la scolariîé,. 
Pour l'un, au contraire, les difficultés semblent massives, mais une 
dysmorphie faciale paraTt avoir un impact important sur les échanges rela- 
tionnels. Cet enfant de 4 3 ans, par une agressivité particulière, témoigne de 
sa difficulté, @insertion. 

D'autres ont connu des  difficulté,^. Ainsi : #Aucune maternelle publique n'a 
voulu accepter M. Nous avons poursuivi en primaire, dans le privé, pensant 
qu'elle serait mieux entourée et plus en sécurité*. 
d e s  dieculfés d'adaptation sont celles des premiers mois du primaire. Les 
nouvelles copines posaient des questions cl la récréation puis ses camara- 
des se sont habitudes il ses petites mains, cl sa prothése de jambe, et Vont 
laissée tranquille*. 

La poursuite dans une même structure scolaire évite les nouvelles confron- 
tations. 

Le tiers temps supplé,mentaire, pour les examens, est cité une fois 
seulement ; il est prkisk qu'il Paul le demander au Rectorat. 

Les 2 plus &gQs (n6s en 68 et 73) ont fait des Btudes supérieures (BTS, 
DEUG) correspondant à leur classe d'âge. 



1 seul, cité plus haut pour ses troubles du comportement, connaît un échec 
scolaire. 
Les autres ont poursuivi une scolarité identique à leurs camarades valides. 

Les loisirs 

Si certains s'adonnent à la lecture, la peinture, l'informatique, la réalisation 
de collections, les mêmes et d'autres citent aussi la natation (31, la danse 
(i), le patinage artistique (11, l'équitation (l), ta planche à voile (11, le vélo 
(l), l'escrime (l), la pratique d'un instrument de musique (21, l'animation de 
centres de loisirs (1). 
Une mère d'un enfant de 8 ans, présentant des anomalies importantes aux 
2 bras, avec absence de doigts et un appareillage nécessaire à l'appui 
d'une jambe, précise : «Aucune difficulté rencontrée par rapport à son &e 
et à ses goûts sur le plan des loisirs~. 

La possibilité d'avoir au moins un membre sain, alors même que l'anomalie 
porte sur les membres supérieurs, paraît diminuer lesdifficultés d'intégra- 
tion. 

1 membre superieur + 2 membres inferieurs 

9 cas. Tous peuvent marcher dont 8 avec un appareil. Dans cette mesure, 
les conditions de scolarisation paraissent avoir été relativement banales. 

Cursus scolaire 

4 ont connu un retard scolaire, mais le niveau atteint finalement correspond 
à la norme. Si 2 parlent de diff icultés psychologiques dues à l'affrontement 
avec les autres, 5 expliquent l'importance des solutions trouvées en com- 
mun par les enseignants et tes camarades de classe. 



9 seul regrette de ne pouvoir faire de la danse. Les autres sports 
sont cités. Clan regrette une dispense de sport qui lui a été attribuéed'of- 
fice à l'école, alors qu'il fait par ailleurs du sport et aurait été prêt à partici- 
per au mieux de ses possibilités. Une fois de plus, plusieurs familles relè- 
vent l'intérêt d'etre tenace pour l'intégration normale face à certains ensei- 
gnants rkticents. 
Le fait d'avoir au moins un rnembr@ supérieur normal favorise considérable- 
ment l'insertion. 

1 membre sup4rieurr + 1 membre inférieur 

3 cas qui sont autant de cas individuels : 2 de 16 ans, 1 de 18 ans. 

L'un connaît de grosses difficultés intellectuelles qui ne paraissent pas être 
des conséquences psychologiques de l'anomalie. Cette atteinte intellec- 
tuelle associée est extrémement rare dans notre population d'étude. Ce 
jeune, qui a dû recommencer 3 classes (dernière section de maternelle, 1 
classe du primaire et la 56me), a pu cependant suivre une formation d'aide- 
comptable et pratiquer le cyclisme et la natation, tout en regrettant le ski 
alpin. 
Le 2Ame présente un syndrome comportant une dysmorphie faciale, une 
absence de doigts d'une main et une agénésie à hauteur du genou pour un 
membre inférieur. Apr$s une insertion rendue difficile par un refus de la 
maternelle du quafiiep, l'enfant a investi dans une scofarité réussie. II a com- 
mench par sauter le CP et a actuellement le projet d'intégrer une école 
dlingBnieurs. L'Bventail de ses loisirs est large : badminton, informatique, 
groupe pionnier. II a fait du cano6-kayak, du judo, du violon. Mais il signale 
les difficultés pour le choix d'un instrument de musique en raison d'une 
malformation de la bouche et de la main droite, et aussi dans les sports 
nautiques (planche à voile, kayak où il est déséquilibré sans une prothèse : 



il est dans l'attente d'une prothèse de mains). 
La 3ème présente uiie absence de I'hémicorps gauche et une anomalie de 
la peau nécessitant des soins quotidiens très importants. Jusqu'à l'âge de 
15 ans, elle a paru à l'aise dans son milieu familial et scolaire ordinaire.Très 
accompagnée par sa mère, dans un cadre de village où chacun la connais- 
sait, elle a eu une scolarité relativement correcte puisqu'il y a eu 2 redouble- 
ments : 1 en primaire, 1 en 5ème, mais surtout une bonne insertion au mi- 
lieu de ses camarades. Echanges entre amis, jeux de société et écoute de 
la musique lui ont apporté des satisfactions rhelles. A I'adolescence, elle a 
pris conscience de I'bcart entre les activités qu'elle pouvait réaliser et celles 
de ses camarades et a souhaité une vie plus autonome en milieu spécialisé, 
dans une recherche d'activités adaptées à ses possibilités. Le refus de prise 
en charge des transports ayant perturbé cette intégration en internat pour 
handicapés moteurs, son envie de vivre loin de la maison semble s'être 
estompée. Cette jeune fille continue ses études dans sa famille. Le lien très 
fort entre la mère et la fille n'a pas permis, pour l'instant, de mener à terme 
un projet qui pourtant paraissait contrer un btat de dépression latent puis 
patent. 



� tu de particulière des adultes 





Lg668u(e19; 8 port6 silis 58 dossisas d'adultes. 
Beaucoup de questionnaires ont btb enrichis grâce à un échange direct ou 
par contact tB1éphonique. Tous ont accepté de répondre aux questions po- 
srées et nous les en remercions. 

RBparîition des âges : 
De 18 ans ài 83 ans au 31 décembre 1992. 

Type de malformations : 
- 25 pao5sesatent une atfelnFrtii! de O membre (18 à 25 ans) : 

1 membre supérieur : 21 : 9 hommes et 12 femmes 
9 membre inf6rieur : 4 : 3 hommes et 1 femme 

- 7 @rt%sentenB un@ atfeiint~ de 2 membres répartis en: 
membres supérieurs : 4 25 à 35 ans, 1 homme et 3 femmes 
membres infrérieurs : 2 23 à 27 ans, 2 hommes 
membre suprérieur -+ membre inférieur : 1 homme de 19 ans 

- 9 présentent une atteinte de 3 membres; tous ont de 20 à 25 ans : 1 
homme et 6 femmes 

- 09 présentent une &tte%wts des 4 membres : 18 sont de jeunes 
adultes dé! 18 ài 34 ans ; la dernidre a 83 ans. 

La complexité des réponses et du v&u de toutes ces personnes nous ont 
amenrés ti réfl4chir sur la notion d'autonomie et de son importance dans la 
vie de tous les jours. 
~~mologiquement, le mot autonomie signifie .la gestion de soi*. C'est aussi 
la capacitg d'exercer des choix, de maîtriser sa vie personnelle et sociale. 
C'est le droit pour tout individu de déterminer les regles auxquelles il se 
soumettra. Parfois les handicaps, les inadaptations sociales, les souffran- 
ces physiques cfréeront une forme de dépendance ou de marginalité. 



Etre autonome ne se décrète pas mais s'apprend. On imagine bien la difi- 
culté pour mesurer cette autonomie. 
Il ne nous a pas toujours été possible d'obtenir des réponses claires et 
précises, notamme~qt quand les questions concernaient l'intimité physique. 
L'autonomie intime est un sujet tabou que les jeunes ne souhaitent pas 
évoquer, même avec leur famille. 
Nous avons donc consider6 comme autonome, toute personne se vivant, se 
percevant autonoma, independante, meme si parfois une tierce personne 
devait effectuer certains actes. 

Pour chaque groupe étudié, le même plan a été repris : 
- niveau d'études 
- travail 
- conduite d'un véhicule 
- sports et loisirs 
- logement 
- vie de couple 
- remarques 

Atteinte d'un membre 

25 dossiers étudiés répartis entre 12 hommes et 13 femmes. 

Membre inférieur : 3 hommes, 1 femme. 
Tous sont appareillés et ménent une vie normale sans gêne excessive pour 
les déplacements ou le travail. 

Membre supérieur : 9 hommes, 12 femmes. 
La malformation va de l'anomalie des doigts à la désarticulation de t'épaule. 
Le côté sain devient obligatoirement le côté dominant. Le membre malformé, 
qu'il soit appareillé ou non, est alors le membre assistant. Cette aide sera 
plus ou moins efficace selon le niveau de l'agénésie. Parfois une aide tech- 
nique (palette d'opposition, couteau-fourchette, etc ... ) s'avérera nécessaire 
pour compléter la fonction. 



Sur les 25 cas étudiés, 11 ont un travail régulier, 1 est au chdmage, 11 font 
encore leurs études, pour 2 on ne sait pas. 

Niveau d96tudes : 
- 2 CAP (orthoprothésiste, employé de bureau), 
- 4 BEP (comptabilité, BEP sanitaire et social, BEP agricole, BEP 
gestion et commerce), 
- 1 maîtrise (assistante de direction), 
- 11 sont encore en classe terminale ou en études supérieures, 
- 2 n'ont pas de niveau scolaire connu. 

Travail : 
- 4 1 ont un travail réguliec 
- 1 est au chômage en attendant la décision de IaCOTOREP afin de 
pouvoir bénéficier d'un emploi r$servé, 
- 2 n'ont pas donn$ d'information. 

Conduite d'un v$hicidle : 
- 14 conduisent leur voiture avec ou sans adaptation (boîte automati- 
que, boule au volant, etc...), 
- 2 ont également un permis-moto. 

Sporis et Loisirs : 
Rien de tr6s particulier ai signaler ; toutes les activités sont réalisées avec 
des valides en fonction des goiats particuliers de chacun, soit en individuel, 
soit en groupe (natation, ~610, planche à voile, ski, scoutisme, trompette, 
etc.). 
Selon les nécessités ou les besoins de chacun, activités sportives et loisirs 
sont pratiques avec ou sans prothese. 

Logement : 
Normal sans adaptation. 

Vie en couple : 
6 sont maries ou en couple, 3 ont d6jà des enfants. 



Remarques : 
Tous vivent de façon autonome sans problémes particuliers. 
Dans ce groupe de 25, une jeune fille de 20 ans présentant une anomalie 
partielle d'une main a vécu dramatiquement cettedifférence : pas d'études, 
pas de sports, pas de loisirs, pas d'amis ; elle n'a aucun espoir dans l'avenir 
Le retentissement a été très important, tant sur elle-même que sur toute sa 
famille (parents et fratrie). 

A travers leurs témoignages, la plupart des jeunes sont tr6s à l'aise, heureux 
de vivre, bien dans leur peau, même si parfois ils laissent échapper un re- 
gret : (<Certains sports, que je ne peux absolument paspratiquer, m'ont tou- 
jours donne envie, peut-être parce que je ne peux justement pas les faire !W. 

Ou encore la remarque d'une mère : 
d e u x  étapes difficiles dans la vie d'unjeune, mais qui peuvent bien se pas- 
ser, notamment au niveau de I'adolescence lorsque le jeune doit admettre 
ses possibilités, mais aussi ses limites#>. 

Atteinte de deux membres 

Atteinte de 2 membres inférieurs : 
2 hommes de 23 et 27 ans. 
L'autonomie des déplacements est obtenue, pour l'un avec un appareillage, 
pour l'autre avec un fauteuil roulant électrique. Grâce à ce fauteuil, il se 
déplace seul dans les transports, à l'université, ou lors des sorties entre amis. 
Il précise toutefois que la ville où il réside a fait de tr6s grosefforts pour 
t'accessibilité de tous les lieux aux fauteuils roulants. 

Niveau d'études : 
Bac pour tous les deux puis études supérieures en cours. 

Conduite d'un véhicule : 
Conduite d'une voiture adaptée pour tous les 2. 



Sports et loisirs : 
L'un de ces jeunes pratique le billard et a participé au championnat régional. 

Logement indépendant pour tous les 2. 

Vie de couple : 
1 cklibataire 
1 vient de vivre une s6paration. Cet échec a été très rapidement mis 

en relation avec le handicap. 

Atteints ds 2 m@mbres supérieurs 

3 femmes et 1 homme présentent une atteinte grave des 2 membres 
supérieurs ài type de phocomélie. 

Niveau d'études : 
1 CAP de secrétariat 
2 niveau DEUG 
1 BTS en comptabilitb gestion DECA 

Travail : 
1 jeune femme a travail16 à mi-temps 
2 ne travaillent pas par choix car elles souhaitaient élever leurs jeunes en- 
fants 
1 homme exerce ài plein-temps dans un cabinet d'expertise comptable 

Conduite de véhicule : 
1 conduit une voiture amenagée 
1 apprend ài conduire. 

Sports et Loisirs : 
3 pratiquent differents sports avec la Fédération Handisport, participent à 
des compétitions regionales et nationales et ont obtenu une médaille de 
bronze et d'argent en 1992, aux Jeux d'Albertville (ski) ; 



1 participe à des activités de groupe (chorale, peinture, théâtre, etc...). 

Logement : 
Normal, sans adaptation pour tous. 

Vie de couple : 
2 jeunes femmes sont mariées avec des conjoints non handicapés et ont 
respectivement 2 et 3 enfants. Un de ces enfants présente des anomalies 
bilatérales au niveau des radius (mére phocométe). 
1 femme vit en communauté par choix. 
Tous signalent que certains actes de la vie quotidienne leur sontdifficiles, 
mais ils n'hésitent pas à demander de l'aide à leur conjoint, à la famiiie ou au 
voisinage. Ils trouvent leur équilibre dans la vie familiale et se disent heureux 
et bpanouis. Leur âge se situe entre 25 et 35 ans. 
Aucun n'a besoin d'une tierce personne en permanence. 

Atteinte d'un membre supérieur et d'un membre inférieur 

2 jeunes hommes de 18 et 19 ans vivent encore dans leur famille. Ils sont 
autonomes, y compris pour leurs déplacements (bus, train). 

Etudes : Niveau non précisé. 

Travail : 
1 jeune homme présente de grandes diff icultés relationnelles et intellectuel- 
les ; il travaille avec beaucoup de plaisir dans un milieu protégé, en C A  
(Centre d'Aide par le Travail) depuis qu'il est sorti du cursus scolaire. Beau- 
coup plus épanoui, il a pris confiance en lui et se montre très applique. 

Conduite d'un véhicule : 1 apprend à conduire une voiture aménagée. 

Sports et loisirs : 
Ifs participent à des activités de groupe de sport, de vidéo ou de théâtre avec 
des valides. 



Vie de couple : 
En raison de leur &ge, rien n'est prhisé ; ils vivent encore chez leurs pa- 
rents. 

Atgsinire de Prrois membres 

7 tiges de 20 8 25 ans : 6 femmes.s, 1 homme. 

Deux d'entre eux ont des atteintes mineures des mains et des pieds ; de ce 
fait, le retentissement fonctionnel n'est pas le même sur les 7' du groupe : 
- 5 sur les 7 ont des atteintes s4véres 
- 5 ont une atteinte des membres inférieurs et d'un membre supérieur (dont 
4 des atteintes distales) 
- 2 ont une atteinte des 2 membres supérieurs et d'un membre inférieur 
(dont une atteinte distaie). 

Niveau d'études et travail : 
- 4 jeune femme (fille de parents agriculteurs 1 a passé un BEP agricole 

mais travaille dans le commerce 
- 1 jeune de 21 ans est en Terminale dans un lycée normal 
- 4 secr4taire de direction trilingue travaille sans aucune gêne fonction- 

nelle 
- 4 jeune femme de 25 ans travaillait comme secrétaire (BTS secrétariat 

et bureau) Ca mi-temps en milieu normal, jusqu'à la naissance de son bébé. 
Elle reprendra ultkrieurement son travail lorsque son bébé sera plus grand 

- 2 jeunes filles de 20 ans poursuivent des études supérieures brillan- 
tes. Toutes deux sont Prés entour4es et ont beaucoup d'amis, L'une d'entre 
elles (atteinte des deux membres inf4rieurs et d'un bras) signale desdiffi- 
cultés materielles à la Faculf6 en raison de ses malformations des mem- 
bres inferieurs (appareillée, elle marche en s'aidant d'une canne). Elle ren- 
contre des diaicultés pour s'asseoir dans tes salles autres que la biblioth6 
que. TrGs sociable, elfe commence à être gênée pour les longs déplace- 
ments 



- 1 jeune homme de 24 ans présente une atteinte sévère de 2 membres 
inférieurs et d'un bras. En raison de l'atteinte des membres inférieurs, il 
porte des chaussures orthopédiques qu'il supporte moralement très mal. II 
se dit très limité, alors que sur le plan physique il peut faire beaucoup de 
sports (tennis, ski toute la saison, musculation...). Actuellement, il prkpare 
une maîtrise, mais ne parvient pas à se projeter dans un avenir profession- 
nel. II vit avec l'allocation pour adulte handicapé et trouve normal que son 
pere (qui pourrait prendre sa retraite) l'aide financiérement pour leloyer, le 
téléphone, etc ... 

Déplacements et conduite d'un véhicule : 
- 1 jeune fille, présentant une atteinte des 2 membres inférieurs, mar- 

che de façon autonome, mais utilise un fauteuil roulant pour les déplace- 
ments un peu plus longs ; 

- 4 possèdent le permis de conduire (dont 1 avec des adaptations pour 
la moto dont le frein et l'accélérateur ont été modifiés). 
Pour les 4 autres, pas d'informations. 

Sports-Loisirs : 
- Le jeune homme pratique de façon intensive le tennis, la musculation 

et la moto 
- 1 des jeunes filles présentant une atteinte tr8s distale des pieds et 

d'une main joue du violon, une petite aide technique permettant la tenue 
de l'archet. 
Tous ont beaucoup d'amis et participent très souvent aux sorties avec les 
copains de faculté. 

Logement : 
- Ceux qui ne vivent pas chez leurs parents habitent en Cité Universi- 

taire pendant l'année universitaire, sans aide extérieure. 
- 1 jeune femme signale toutefois quelques problèmes rencontrés lors 

de rangements dans les placards ou armoires en raison de la hauteur des 
éléments. II est nécessaire à ce moment-là de faire appel à un tiers (con- 
joint ou ami). 



Vie de couple : 
- 9 jeune femme, avec une atîeinte au niveau des 2 membres supé- 

rieurs et &un inf6rieuz est mari$@ et s'occupe de son jeune bébé. 
- 1 jeune femme s'est mari&? au cours de l'enquête. 
- 3 jeunes femmes de 20 ans ne sont pas mariées (peut-Gtre en raison 

de leur âige ?). 
- 1 jeune homme, présentant 2 pieds malformés et 1 atteinte d'un bras, 

se dit rejet$ par les filles en raison du handicap, ce qui le fait présenter par 
la famille comme 6tant en plein d6sarroi et très agressif. 
des  bras c'est pas grave, les jaPPI$es c'est plus grave,, &rit-il, alors que 
le m8me jeune pratique beaucoup de sports d'endurance (tennis, ski) et 
route 40.000 km par an avec sa voiture. 

Remarques : 
Tout au long de cette partie de I'6tude, portant seulement sur 7 dossiers, on 
remarquera que l'atteinte des mmem$s inférieurs pose davantage de pro- 
bIQmes, bien que l'autonomie de la marche ne soit pas mise en cause. Les 
jeunes ne peuvent pas s1intQgrer à toutes les activités de leurs amis, no- 
tamment lors de sorties. 
horsqu'un membre sup6rieur est sain, l'aide extérieure ne sera que ponc- 
tuelle et une adaptation rationnelle du logement permet d'apporter une so- 
lution aux problemes d'autonomie. En effet, la présence d'un membre su- 
pejlrieur sain permet une autonomie plus facile, même si l'atteinte bilatérale 
des membres infGrieurs, necessitant toujours un appareillage, apporte une 
limitation importante. 

ABOeiinte; des quatre membres 

13 dossiers ont 6th complét6s par les familles 
7 par le service sur dossiers existants 

12 femmes et 8 hommes âgés de 18 à 83 ans 



La malformation des 4 membres constitue forcément un handicap trés sé- 
vère où chaque cas est unique. 

Les hommes 

Études et travail : 
- 1 a été scolaris6 jusqu'à 14 ans. Rien n'a pu être proposé par la suite. 
II vit dans sa famille (gitans), bien intégré et entouré ; 
- 2 ont un BEP : l'un a bénéficié d'un emploi réservé dans I'administra- 
tion ; l'autre travaille à la radio (animateui; technicien radio) ; 
- 2 ont un BTS de comptabilité et travaillent ; 
- 3 poursuivent des études supérieures. 

Conduite d'un véhicule : 2 ont une voiture aménagée. 

Déplacements : 
- 4 se déplacent facilement sans appareil. Ce sont les cas où les attein- 
tes des membres inférieurs se limitent aux extrémités ; 
- 7 se déplacent dans un périmètre limité lorsqu'ils sont appareillés, et 
utilisent le fauteuil roulant pour les déplacements plus importants ; 
- 8 ne marchent pas et utilisent exclusivement un fauteuil roulant (3 
fauteuils roulants électriques). 

Sports-Loisirs : 
Beaucoup pratiquent des sports avec la Fédération Handisport : 

- 3 médailles à Albertville en ski de fond et alpin, 
- natation de compétition, 
- le bateau, le char à voile, le tir à la carabine, le camping sont prati- 

qués. 

Tous ont d'excellents amis valides qui les font participer à leurs sorties 
autant que possible. 



Logement : non adapt6 : 
- 1 vit en caravane comme sa famille, 
- 1 beneficie d'un logement en rez-de-chaussée, 
- normal sans adaptation pour les autres. 

\fie de couple : I vit avec une compagne, non handicapée a-t-il tenu à pré- 
ciser. 

Etudes et travail : 
- 1 niveau fin de primaire 
- 1 niveau de 6Ame 
- 2 niveau de 2nde 
- 1 niveau de 1 Qre 
- 1 niveau de Terminale 
- 1 BEP d'agent administratif, travaille dans un centre d'aide par le 
travail 
- 1 encore scolarisb en milieu adapté 
- 1 Bac professionnel poursuivi par un BTS secrétariat de direction 
- 2 font des btudes supérieures 
- 1 a eu une activitb d'ecrivain et de peintre reconnu. 

Conduite d'un vehicule : 
Aucune n'a passe le permis de conduire. Certaines ont dit qu'elles ne peu- 
vent pas financer les adaptations qui s'avéreraient indispensables sur la 
voiture. 

Sports-Loisirs : 
Toutes celles qui le souhaitent ont des activités sportives avec des valides 
et des handicap&. II semble toutefois que les femmes pratiquent moins 
d'activites que les hommes. Une jeune fille a toutefois obtenu une médaille 
olympique aux Jeux de Barcelone, entraînée par un établissement spécia- 
lisé. 



Logement : Sans adaptation. 

Vie de couple : 
Une jeune femme a vécu avec un compagnon non handicapé pendant 6 
ans, puis ils se sont séparés. 

Remarques generales pour les hommes et les femmes : 
Tous mangent seuls, mais beaucoup ne peuvent pas couper leur viande. 
Plusieurs signalent qu'ils ont une plus grande autonomie à la maison qu'à 
l'extérieur. 
Tous ont besoin d'une tierce personne, ponctuellement ou à demeure. 

L'écriture manuelle a été possible pour tous, parfois au prix de grosefforts. 
La machine à écrire électrique, l'ordinateur; les ont aidés. Au cours des 
études supérieures notamment, la lenteur les a beaucoup gênés. Beau- 
coup de difficultés pour ceux qui ont poursuivi des études supérieures à 
l'université : 

- changements de salles, 
- pas de toilettes adaptées, 
- déplacements fréquents, 
- gros frais de photocopie, 
- pas de suivi (les étudiants doivent trouver les personnes qui rédige- 

ront leurs examens). 

II est évident que c'est dans cette série de personnes ayant des malforma- 
tions des 4 membres qu'on relève le plus dedifficultés : 

- aucun projet professionnel possible pour 5 d'entre eux sur les 19 du 
groupe 

- autonomie limitée imposant la présence continue d'une tierce personne, 
vie sociale plus restreinte. 

Mais on peut constater, chez certains, une volonte extraordinaire de 
poursuivre des htudes, et de profiter de la vie au maximum. 



Pour terminer ce chapitre des atteintes sévéres des 4 membres, nous men- 
tionnerons la prbface du BOCPQU~' Soubiran, qui écrit déjà en 1960, rendant 
hommage ài Denise begrix : 
«Nde sans jambes el sans bras Denise begrix a passG son enfance et sa 
jeunesse dans un milieu it peu &~P$s dGpouwu de ressources... 
C'est sans jambes qu'elle a  duss si B se déplacer; c'est sans mains qu'elle 
est pawenue B manger; B boire, & coudre, broder ef que vivant depuis 
longtemps de son Paient de peintre, elle a écrit le récit de son existence...». 





Commentaires et réflexions 
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est d'ailleurs relevé que la séparation précoce serait un facteur favorisant 
l'état dépressif à l'adolescence, et vice-versa, la séparation viendrait à prou- 
ver à la mère que sa présence n'est pas ce qui est le plus fondamental pour 
ce nouveau-né-là et sous-tend l'idée d'incompétence de la mère. 
II est important d'avoir en tête que l'enfant petit ne souffre pas de aman- 
que», s'il connaît suffisamment la chaleur maternelle (ou parentale) et les 
expérimentations sensori-motrices inhérentes à ce premier stade de la vie. 

Entre 1 an et 3 ans... 
Cenfant apprend à maîtriser son corps. C'est le moment de l'éducation 
sphinctérienne, mais surtout la période où il saitagir. II est nécessaire alors 
de lui laisser suffisamment de liberté pour qu'il puisse faire comme un autre 
l'expérience de ses capacités motrices. Comme pour un enfant <<ordinaire,,, 
il est utile de ne pas empêcher I'enfant agénésique de faire des exercices 
moteurs qui parfois sont un peu acrobatiques. 
Cenfant, à ce stade, gagne un pouvoir de décider pour lui : jeter, garder, 
faire plaisir, s'opposer. II se sent capable d'une certaine autonomie. 
A 3 ans, les éléments essentiels du schéma corporel sont installés.L'en- 

fant sait réellement que le corps qu'il a perçu comme une unité à 16 mois 
est bien le sien ; il acquiert véritablement son identité et ne parlera plus de 
lui à la 3ème personne. II dit <<je.. A cet âge, il voit le monde d'une façon 
égocentrique, c'est-à-dire qu'il ne le considère que de son propre point de 
vue. C'est pourquoi il peut ne pas avoir le sentiment de manque ; il fait une 
unité tel qu'il est. Ses capacités de langage se sont développées et il peut 
- si on lui donne les mots pour le faire - parler de son corps. 

Entre 3 et 5 ans.... 
Tout enfant connaît une période d'exhibitionnisme où il aime se montrer. 
Si I'enfant n'entend pas des remarques dévalorisantes pour lui, les ques- 
tions des autres peuvent ne pas lui être importunes. Cependant, l'enfant 
agénésique a souvent vécu au sein de la famille dans un cocon qui contrôle 
généralement les informations dépréciatives et cherche à le faire vivre le 
plus normalement possible. L'entrée à l'école marque la sortie du cercle 



domestique. II y a là une rupture avec le milieu habituel. II va faire peu à peu 
la dQcouverte des rkactions des autres à son égard : va naître un certain 
sentiment d'incohérence. 
II s'aperçoit qu'il n'est pas simplement ce qu'il sent qu'ilest, il est aussi ce 
que les autres per~oivent de lui. 
b'incoherence est double! : 

- incoh6rence entre I'atlitude de son milieu familial et du milieu nou- 
veau ; 

- incohérence des perceptions de son identité. 

Dans le cas d'une malformation visible, I'entourage peut former une sorte 
de projection avec une image délimitée : 
«Parce qu'il a un bras sn moins, il va connaitre un problème de schéma 
corporel, d'équilibre.. 3l 

Gat! qanpill esil est estompé par cri. qu'BI se doit d'être. 
Le danger est que l'enfant agénésique, face à un consensus d'idées pré- 
conc)ues, se mette à faire siennes les idées d'autrui sur son identité. II s'aper- 
 oit qu'il peut être rQduit au signe qui le distingue des autres : ((C'est Yen- 
&nt sans bras», donc handicapé, donc malheureux et présentant sans doute 
d'autres imperfections moins visibles ... 
II livre malgré lui une information importante sur lui : le regard d'autrui peut 
alors être vécu comme une intrusion dans sa vie privée. 

Les rQactions de I'enfant ont des registres différents : 
- certains se mettent à cacher leur bras alors qu'ils ne le faisaient pas 

auparavant. 
- quelques-uns manifestent un repli sur soi qui interroge I'entourage. Ce 

repli peut introduire une non-curiosité, un non-investissement scolaire. II 
est parfois une conformité aux désirs parentaux : 

(<Si on te demande ce que tu as, tu dis que cela ne les regarde pas !# 



Mais la plupart du temps, il est une sorte d'adaptation à l'entourage, une 
prise de conscience mature. On lui demande de se considérer comme Nnor- 
mal», <<bien dans sa peau,) et en même temps de tenir compte del'effet qu'il 
provoque sur ceux qui le regardent. Pour être bien accepté, il doit montrer 
qu'il ne connaît pas de malaise personnellement, et il doit éviter aussi d'en 
créer autour de lui. Et c'est cette précaution qui va parfois le pousser à vou- 
loir passer plus inaperçu. Le port d'une prothèse esthétique s'inscrit d'une 
certaine façon dans ce registre sans qu'il traduise unamal-être» d'être diffé- 
rent. 
L'importunité de l'agénésie, c'est-à-dire la gêne fonctionnelle qu'elle apporte, 
n'est pas premiere dans l'apparition des troubles quand il y en a. Eneffet, 
I'enfant agénésique d'un bras a su trouver des .trucs>, pour bien se dé- 
brouiller. C'est bien l'impact de la <<visibilité>, qui joue d'abord. 

D'autres enfants paraissent au contraire tirer parti de leursdifférences : 
- quelques-uns, plutôt rares, développent une agressivité. Le moignon 

devient une arme : il n'est pas un faible à plaindre 
- quelques autres vont avoir une attitude plus exhibitionniste : faire le 

clown, user d'un naturel dont ils connaissent leseffets. L'image sociale don- 
née est plus valorisante et s'inscrit dans l'exhibitionnisme propre à cet âge. 
La bonne acceptation de prothèses myoélectriques par les copains entre 3 
et 6 ans se situe dans ce contexte où il est bien de pouvoir épater les autres. 

Notons en outre que I'enfant qui aura fait sa place dans un milieu où il est 
connu, où il n'hésite pas à se montrer, va devoir refaire une nouvelle con- 
quête de territoires. Confronté aux malaises qu'il engendre, il doitnuancer 
ses attitudes en réponse à celles d'autrui. 
Lorsque des parents s'inquiètent du changement d'attitude de leur enfant, 
on peut souligner que l'image que chacun de nous veut donner dans les 
différents lieux fréquentés sait être aussi différente. II faut y voir un facteur 
d'adaptation à l'environnement plutôt qu'unesouffrance particulière. 



Apres 6 ans... 
( 1  est bon de préciser que l'évolution normale de I'enfant fait que vers 6 ans 
I'enfant a moins envie de se montrer. II entre dans la période dite de la- 
tence où il fait preuve de pudeur. L'enfant perd de sa spontanéité, il a be- 
soin d'8tre comme les autres. 
II est rare que I'enfant puisse 6tre le même partout. Mais du cercle familial 
ài un autre cercle qui devient familier, I'enfant peut instaurer des contacts 
de plus en plus faciles, l'expérience aidant. II risque de constater que par- 
fois la familiarit6 n'efface pas le malaise d'autrui. 
Et c'est alors le sentiment d'estime de soi, de sa propre valeur, qui lui 
permet de faire face. En effet, les comportements de repli ou d'exhibition- 
nisme ne sont pas les plus représentatifs à cet âge. 
Les temoignages de leurs parents ou leur propre considération sur eux- 
m&mes, mettent souvent en avant un comportement de fonceurs, voire de 
leaders, qui recherche le défi physique en particulier et les pousse à ac- 
complir des exploits. 
L'estime de soi est considérée comme l'un des besoins fondamentaux de 
I'enfant pour son développement psychomoteur. Les autres besoins sont, 
comme on l'a vu, le besoin d'amour et de sécurité, la cohérence d'attitude 
autour de lui et un milieu permettant des expériences nouvelles où I'enfant 
se sent acteur et non pas soumis aux situations. 
Or l'estime de soi peut se trouver paradoxalement accrue chez bien des 
enfants malformés. En effet, si l'agénésie a pu devenir .manque. par le 
regard des autres, et lui a fait douter de l'intégrité qu'il avait conquise dans 
une Bvolution normale, il ressent alors une atteinte à savaleur. Et c'est par 
cela m8me qui le d6valorise qu'il va chercher à sevaloriser. Ainsi disait un 
enfant de 42 a'ns porteur de malformations congénitales importantes : 

«Je ne peux vivre qu'en faisant des exploits,,. 

Certes, parfois les parents sont pris au piège de ce défi, et au lieu d'épauler 
I'enfant, attendent de lui des performances bien difficiles à atteindre. L'en- 
fant peut alors paraître victime d'un désir irréalisable de ses parents. Ce- 
pendant dans la plupart des cas, cette énergie semble bien faire partie de 



I'enfant lui-même. 
On constate que cette valorisation, qui lui permet de bien vivre, est parfois 
mal ressentie par l'entourage. Celui-ci y voit un effet de compensation un 
peu pathologique, ou bien les parents sont accusés de trop demander, de 
nier le handicap, de ne pas accepter leur enfant comme il est. 
L'énergie déployée par de tels enfants est pourtant la preuve qu'elle leur est 
indispensable pour vivre. Bien des parents d'enfants <<normaux,, savent bien 
qu'ils n'arrivent pas à imposer des activités physiques, même dans le cadre 
de loisirs, si leur enfant n'en a pas envie. 

Certes, à l'adolescence, les enfants agénésiques mettent en avant le r61e 
important de leurs parents dans la conquête de leur autonomie :«Ils étaient 
durs pour moi, mais ils ont bien fait d'être exigeants, ils savaient que j'étais 
capa blen . 

Est-ce une construction rétrospective pour laver leurs parents des senti- 
ments de désarroi ou de rejet dont ils pourraient les soupçonner ? 
II semble bien, en tout cas, que même au niveau de la scolarité, I'enfant ou 
l'adolescent agénésique de l'avant-bras connaisse peu l'échec. 
Cette nécessité d'exister en se surpassant met en cause le désir de I'entou- 
rage - non familial particuliérement - de mettre tout à la portée présumée du 
jeune. Or lui faciliter trop les choses dénonce le sentiment de sa vulnérabi- 
lité et son incapacité à faire face. II est parfois utile à ce propos de rencon- 
trer le personnel des crèches ou de garde de I'enfant petit, puis à l'école, 
pour le mettre en garde contre les attitudes provoquées par l'angoisse de 
s'occuper d'un enfant handicapé : 

- angoisse qui leur fait craindre de ne pas assez protéger I'enfant ; 
- crainte de le mettre dans des conditions où sa~di f férence~ ressort. 

II faut alors expliquer que la négation de cette différence est parfois plus 
lourde que le «faire avec. ouvertement et en en parlant. 
L'important est que I'enfant exprime ses capacités. 
Or, comme pour mieux distinguer ce qu'il est de ce qu'il paraît, I'enfant 
agénésique a besoin de faire pour étre et être non pas .comme>> les autres, 
mais faire souvent plus que les autres. 



L'enfant ou 19adolescent qui arrive à cette forme de satisfaction par expé- 
riences réussies peut répondre comme ce garçon de 17 ans à cette ques- 
tion posée : 
«Que pourrait-on dire ia des parents inquiets qui, après une échographie, 
savent que Iew enfant attendu prdsente une agénésie de l'avant-bras 
comme toi ?» 
*Franchement, je leur dirais que ça ira bien pour eux, qu'il ne faut pas qu'ils 
se fassent de souci pour ~a !m. 

L'estime de soi, le sentiment de sa valeur apportent la certitude qu'on peut 
etre aimé, qu'on peut plaire, voire qu'on peut être utile aux autres. 
Dans le cas où les malformations - plus importantes - suppriment cette 
capacité de faire dans le milieu «normal», le grand enfant ou l'adolescent 
peut sentir le besoin de se retrouver en milieu spécialisé où les conditions 
de vie lui permettent de partager des activités plus adaptées. 
II est certain que pour se construire des images de soi positives, il faut, pour 
I'enfant, un entourage qui attende quelque chose de lui. Nous rappelons le 
témoignage d'une jeune fille de 15 ans ayant des agénésies des doigts 
d'une main, qui se vivait comme incapable de faire quoi que ce soit et con- 
naissait des échecs scolaires peu en relation avec ses potentialités intellec- 
tuelles : «Ma mére m'a dit que je ne peuxpas tenir ma petite soeur dans les 
bras,. . . dplucher les I6gumes ... faire le ménage !,,. 

Ss pose bien $Or alors Os r68e de D'attitude parentale. II semble que 
09exp4rBewce des parents anw%4rieurs à la naissance de l'enfant malformé, 
leur passe, la relation $aa988s ont pu avoir avec leurs propres parents, la 
dynamique reIatéowne%le du coupOs, vont être le tremplin de l'existence 
sU de Oa conflance apport& 81 l'enfant. 
CepeondanU, si Oa capaciU6 des parents li (<faire face» paraît primordiale, 
il faut auââ! croire en la capacJQ6 de l'enfant lui-même à faire sa place, 
21 Qroanver Oss moyens d9ezriâUerr. 0 0  doit être encourage se faire con- 
uialnce. 



II est nécessaire de croire en l'idée que - comme pour un autreenfant - 
tout est à faire, qu'il y a quelque chose à construire, par son entourage et 
par lui-même, qu'il a un avenir non détermin8 d'avance par l'anomalie, sa- 
voir qu'on peut faire des projets pour lui et avec lui : il est avant tout un 
enfant en évolution. 
Pour être persuadés eux-mêmes de l'autonomie possible de leur enfant, 
les parents doivent rapidement recevoir une information adaptée. Les ques- 
tions simples - pourra-t-il faire du vélo, comment coupera-t-il sa viande ? - 
doivent avoir trouvé une réponse avant qu'elles ne se posent dans ta réa- 
lité. 
Des informations claires, véridiques, précocement données à l'enfant par 
des parents vigilants, sont Ct la source de la relation qu'il pourra avoir par la 
suite avec les autres. Les mots pour pouvoir parler lui-même de son ano- 
malie doivent parfois lui être fournis.Ainsi certains enfants expliquent qu'ils 
ont eu (;un accident dans le ventre de leurmaman*, rencontre circonstan- 
cielle de facteurs qui ont, à un moment donné, entravé le développement 
normal. La verbalisation est une clef qui permet de découvrir ses désirs, 
évoquer avec lui ce qu'il aimerait pouvoir faire et ne le peut parfois. 

Cette fantasmatisation lui rend en quelque sorte son intégrité ; c'est en tout 
cas ce qui facilite ses possibilités de création, d'invention, de passage au 
symbolisme indispensable au moment de la scolarité. 
L'enfant doit savoir rapidement que c'est lui le moteur des propositions à 
faire, qu'il n'est pas un «objet* qu'on se doit d'améliorer par des aides 
techniques, prothése ou opération chirurgicale. En ce sens, I'appareilfage 
ou les interventions peuvent être vécus comme des éléments dynamiques. 

Des adolescents expriment très bien que la qualité de leurs relations avec 
leur entourage - surtout dans leurs relations de mixité - est déterminée 
avant tout par leur personnalité : «Ce n'est pas mon bras qui m'empêche 
de plaire» ... «je sais bien que je plais aux fillesm. 



Les causes des difficultés rencontrées doivent être recherchées, comme 
pour tout autre enfant en difficultQ, dans un large éventail d'hypothèses et 
non pas seulement en rRfQrence avec l'anomalie physique. Les psychothé- 
rapeutes qui suivent des enfants «ordinaires,,, et quelques-uns présentant 
un handicap physique, soulignent avec insistance que l'analyse de leurs 
troubles se fait de la mQme maniere, que ce n'est pas le handicap qui provo- 
que le trouble, mais la f a ~ o n  dont il est perçu de par le fonctionnement psy- 
chique du sujet. 
Cela peut expliquer que beaucoup de personnes présentant des malforma- 
tions congénitales des membres considèrent leur vie de façon particuliére- 

ment positive ; les éléments statistiques de l'enquête vont bien dans le sens 
d'une integralion tout à fait dans la norme, compte tenu du contexte socio- 
culturel de l'individu. 





Conciusion 





Au terme de cette recherche, qui porte sur 253 cas de malformation congé- 
nitale des membres, nous pouvons répondre aux trois objectifs de l'étude : 

1. Étudier l'impact des malformations congénitales des membres sur la 
vie familiale, scolaire et sociale : 

Malgré le formidabte bouleversement familial qu'entraîne la naissance 
d'un enfant malformé des membres, la qualité de la vie de I'enfant et de sa 
famille n'est pas déterminée par cette malformation. 

2. Étudier les modalités de l'annonce à la découverée de ta malformation 
à la naissance, ou avant la naissance, par l'échographie. 

- Les résultats de notre enquête mettent en avant des modalités d'an- 
nonces inadaptées dans un peu plus de la moitié des cas avant 1986 et un 
peu moins de la moitié des cas depuis 9 986. 

- Avoir un enfant malformé des membres est une épreuve. Le r61e du 
médecin et des équipes soignantes est d'accompagner les parents dBs les 
premiers instants. 

- Annoncer la naissance d'un enfant malformé est une mission rare et 
difficile pour une équipe de maternité. Le pire est le silence, la fuite et I'ab- 
sence de projet pour l'enfant. 

La rbflexion est amorcée depuis de nombreuses années. Elle est renforcée 
par la circulaire ministérielle du 21/12/1985 relative à «la sensibilisation du 
personnel de maternité à l'accueil des enfants nés avec un handicap et de 
leur famille». 
Les aaitudes gén4rales étvoluent dans ce sens. 
Mais trouver le$ a88iBugdes les mieux adaptees A chaque cas constitue Bsnar 
rQelIe di89iculBQ. Un Bravai1 dS6gauipe et une reflexion permanente devraient Bar 
permettre. 



3. Essayer de voir s'il existe des corrélations entre la qualité de la vie 
de la personne malformée et les modalités de I'annonce afin de définir des 
attitudes à respecter au moment de I'annonce et de préciser l'aide à appor- 

ter aux parents au rnoment et dans les suites de I'annonce ou de la décou- 
verte. 

Notre étude montre qu'une annonce correcte à la naissance favorise con- 
sidérablement l'investissement de l'enfant par la famille, à la base de son 
évolution : 67% de réponses positives quand I'annonce a été correcte (VF 
4 et 5). 
Néanmoins, on observe 52% de réponses positives (VF 4 et 5) en cas 
d'annonce dite  inacceptable^^, ce qui veut dire que cette modalité d'an- 
nonce n'est pas l'unique déterminant de l'attitude des parents. 

Ce travail de recherche, mené pendant 3 ans, a été, pour notre équipe, 
l'occasion de réflexions importantes, d'échanges nombreux entre nous- 
mêmes, les parents et d'autres équipes médicales. 

Nous insistons sur le fait que ces conclusions ne sont valables que pour les 
cas étudiés. Au-delà des résultats chiffrés, elles nous ont permis de faire 
une analyse des difficultés rencontrées par les personnes malformées con- 
génitales des membres. Au moins 191 enfants ont été suivis par nous- 
mêmes à Saint-Maurice dans une optique de prise en charge globale de 
réadaptation et d'intégration dans un milieu normal. Cette étude met en 
relief les facultés d'adaptation surprenantes d'individus pouflant bien en- 
través par l'incomplétude de leur corps. Ces résultats ne nous ont pas vrai- 
ment étonnés parce que depuis longtemps nous nous étions rendu compte 
que la plupart de ces enfants et leurs parents montraient une formidable 
volonté de bien vivre en dépit des difficultés qui auraient pu paraître initia- 
lement insurmontables. 

A Saint-Maurice, mai 1994 
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LETTRE aux PARENTS 

GUES"BONNAOWE REMRU PAR LES PARENTS 

- F!CHE DE DÉPOU~LLEMENT IINWBRMATIQLIE DES QUESTlONNAlRES 
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Dr D. PILLIARD - Chirurgien 
M. RLECKX - Ergotherapeute 
B. BOULOT - Psychologue 
A.M. DEXRIEN - Ergotherapeute 
M.L. DEVRNZ - Psychologue 

Avec le Concours de 
1'A.N.E.A.D. et de 
1'A.S.S.E.D.E.A. 

Saint-Maurice, le 30 septembre 1991 

Madame, Mademoiselle, Monsieur, 

Dans le cadre d'une étude proposée par le Centre Technique 
National d'Rude et de Recherche srap les Handicaps et les Inadaptations, le 
Docteur G. TAUSSIG et le Docteur D. PILLIARD du Servlce de Chirurgie 
Orthopédique et de Rééducation pédiatriqua de 1'Instltut National de 
Réadaptation de Saint-Maurlce, réalisent une recherche sur "L'ANNONCE DU 
HAHüIW DAMS LE US DFS m m T I O N S  COMGEXITALES DES J4i?%BRES". 

Cette recherche se déroule sur 2 ans avec la particrpatlon de 
1'A.N.E.A.D. et 1'A.S.S.E.D.E.A. et c'est la ralson pour laquelle nous vous 
écrivons. 

A une période où le diagnostic avant la naissance est devenu 
possible, il est indispensable de pouvoir apporter, aux parents concernes 
et aux équipes qui suivent la grossesse, toutes les informations relatives 
a la vle de l'enfant, puis du jeune adulte et de sa famille. 

Votre concours sera précieux en tant que parents ou jeune 
concerné. 

Vous pourrez : 
- répondre au questionnaire cl-joint (par écrlt, par 

téléphone ou par Minitel) 
- demander une rencontre avec un membre de l'équipe de saint- 

Maurlce ou de l'une des Assoclations (A.N.E.A.D. ou A.S.S.E.D.E.A.). 



Pour participer ou pour toute information complémentaire, 
vous pouvez écrire ou téléphoner à votre convenance a : 

- Service de Chirurgie orthopédique et de Rééducation 
pédiatriques. Institiit National de Réadaptation , 14, rue du Val d'0sne 
94410 SAINT MAURICE .- Té1 (1) 43 96 63 50. 

- A.N.E.A.D.: Catherine GIMARET. 16, rue Sainte Croix de la 
Bretonnerie 75004 PARIS - Té1 (1) 42 78 44 47. 

- A.S.S.E.D.E.A.: Christiane et Benoît GAUTHIER. 1, avenue 
des Olympiades 91300 MASSY - Té1 (1) 69 30 90 56. - Minitel au No suivant : 
(1) 30 21 21 30 code ASSEDEA. 

Merci de nous répondre rapidement avant le 31 octobre 1991 si 
possible. 

Soyez assurés, Madame, Mademoiselle, Monsieur, de nos 
sentiments les meilleurs. 

d? 
Dr G. TAUSSIG 

P.S. 11 est possible que ce courrier vous parvienne adressé par l'I.N.R. ou 
par une Association. 



l'adulte ou le jeune 
C3 

par les parents , par les deux à la 
concerné /J fois I? 

[Sauf si vous souhaitez garder l'anonymat1 

L'enfant et les parents peuvent répondre sur deux formulaires séparés. 
Vous pouvez rajouter d'autres pages si nécessaire. 

A retourner soit : 
- à l'I.N.R., service de Chirurgie orthopédique et 
Réeducatlon pediatriques. 
INSTITUT NATION& DE RMDAPTATION 14, rue du Val d'0sne 
94410 SAINT WiüRICE. Té1 43.96.63.50. 

- à ltA.N.E.A.D., chez Catherine GIMARET 
16, rue Sainte Croix de la Bretonnerie 
75004 - PARIS. Té1 42.78.44.47. 

- a llA.S.S.E.D.E.A., chez Christiane et Benoît GAUTHIER 
1, avenue des Olympiades 
91300 MASSY. Té1 69.30.90.56. 

P.S. 11 est possible que ce courrier vous arrive, adressé par 1'X.N.R. ou 
par l'une ou l'autre des associations. 



Date de naissance : ............................ Sexe : M 

............................ Lieu de naissance : .......................... Nom de la maternité : 

Type de malformation ts) : 

Pouvez-vous relater comment s'est falte l'annonce du handicap 
de votre enfant en essayant de répondre aux questions : 
Qux vous a prévenu 
A qui cela a t-il ét& annoncé 
Où 1' avez-vous appris 
Quand (grossesse, aussitôt après la naissance, plus tard) 
Comment est-ce que cela a été dit 
Quand a t-on parlé de l'appareillage la lere fois 
Avez-vous des suggestxons à faire a ce sujet 



IOCBûGRAPHlE (SI 

non oui nombre n 
a quel (s) mois de grossesse ? ...................... 

Le diagnostic a t-il été 

fait et dit 

fait, non dit 0 
non fait L1 

FWIILE& 

Père : date de naissance : 

Prof ession : 

@ : date de naissance : 

Profession : 

Maries I-( 
date : 

Fratrie : 

Prénom : 
................. 
................. 
................. 
................. 
................. 
................. 

séparés 
date : 

Autre 13 

Dates de naissance Frère Soeur 
................ .................. 
................ .................. 
................ .................. 

.................. ................ 

.................. ................ 
................ .................. 



mlDE DE GAWE PENDANT LA PETITE F3YFANCE : 

à la maison 

chez une nourrice 

dans la famille 

à la crèche 

en pouponnière 

.à l'hôpital 

de quel âge à quel âge ? 
....................................... 
....................................... 
....................................... 
....................................... 
....................................... 
....................................... 

Le handicap a -t-il eu une influence sur le mode de garde, le travail de la 
mère ou du père, de quelle façon ? 



....................................................... Lieu (xi : ....................................................... 

....................................................... ....................................................... ....................................................... 

Age de la première consultation en rapport avec la malformation : ......... 
Lieu : .................................................................... 
Age de la marche : ........................................................ 
Mode de déplacement actuel .................................................. ........................................................................... 
Appareillage : refaire le tableau pour chaque membre appareille 

Membre appareille : 

Eventuellement 
âge de l'arrêt8 âge de la reprise 

du port de la prothèse 

(1) Préciser : toute la journée 
pour certaines activités quotidiennes 
en de rares occasions 

Chirurgie : 

Type d'intervention date lieu 



Quel a été le déroulement de la scolarité ? 

Niveau 

Maternelle 

Primaire 

Collège 

Lycée 

Autre 

- 
Redoublement non 1-1 oui 

.................. quelle (s) classe (s) : 

Etudes supérieures .................................................. 
..................................................................... 
Formation professionnelle ........................................... 
..................................................................... 
Niveau d'études atteint ............................................. 
..................................................................... 
Projets ............................................................. 
..................................................................... 
Des difficultés ont elles été rencontrées ? 
Une adaptation particulière a-t-elle été nécessaire ? 
Y a t-il eu des solutions ? 



Quelles sont les activités de loisirs pratiquées dans le 
cadre scolaire ou extra scolaire ? 

Quelles sont celles qui sont pratiquées en groupe 
- avec des personnes ayant un handicap : 
- avec des personnes valides : 

Y a t-if des loisirs (sports - musique) que vous auriez aime 
faire et que le handicap n'a pas rendus possibles : 



POUR LES ADULTES 

Etudes suivies et diplômes obtenus : - 

Profession exercée : - 

ou projets professionnels : 

Situation familiale : 

Célibataire a 
Marié N Nombre d'enfants : 

Autre 17 

Mode de vie : 

Avez vous des problèmes d'autonomie 
- 

oui 17 non 1-1 
Lesquels ? 

Solutions trouvées : 

Autres réflexions 



Vos observations ou réflexions éventuelles : 





NF : l-l-/-l - No de la Fiche ? : 3 chiffres 
NOM : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  1 1 1 1 1 1 1 1-1-1 - Nom (prénom) ? : 15 caractbres 
S : 1-1 -Sexe?:MouE 
ORG : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  - Origine ? 

ANE : ANEAD & : ASSEDEA @5 : St. Maurice 
BhCE : autre 

DN : 1-1-1 - Depaitemefn de naissance ? : 2chiHres 
DD : 1-l-j - Département du domicile ? : 2chiffres 
DNAl : /.,./.../~/~/ - Date de naissance au FORMAT @&&d 

(2 chiffres pour I'annBe AA, 2 pour le mois MM) 
FL : 1-1-1 - Filiation ? : Légitime, : Abandon,& : Adoption 
AGA : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  - Age I'adoption ? si en mois : && si en années : yyA 

- (xx ou yy : nombre B chiffres ex : 03M, 06A. 16 M) 
- !!! 24 M est interdit, &rire 2A 



MALFORMATIONS 

MF : - Nombre de membres atteints : 1 chiffre (1,2,3 ou 4) 
SD1: - MEMBRE SUPERIEUR DROIT 

-Anomalie L: Longitudinale, T : Transversale, X : Non prbcisee 
SD2 : 1-1-1-1 - Les cases 502, $03, SD4, $05 peuvent recevoir les rbponses suivantes : 

-ABC :Avant-bras 
- ADG :Absence de doigt 
- APC :Absence de pouce 

SD3 : 1-1-1-f - BRA : Bras 
. EPA: Epaule 
- MFD : klalformation des doigts 
- MSC : Membre supérieur court 

SD4 : l ~ 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  - PFX : Pince fonctionnelle 
- PH0 : Phocomélie 
- PN F : Pince non fonctionnelle 
- TCP : Transcarpienne 

SD5 : /-/-/-/ ...................................... 
SG1: MEMBRE SUPERIEUR GAUCHE 

- Anomalie : L : Longitudinale, T : Transversale, I : lmprbcisée 
SG2 : /-l-l-l - Les cases SG2, SG3, SG4 et SG5 peuvent recevoir les réponses suivantes : 

-ABC :Avant-bras 
- ADG : Aosence de doigt 
- APC :Absence de pouce 

SG3 : 1-1-1-1 - BRA : Bas - EPA : Epaule 
- MFD : Malformation des doigts 

SG4 : 1-1-1-1 - MSC : Membre supérieur court 
- PFX : Pince fonctionnelle 
- PH0 : Phocomélie 
- PNF : Pince non fonctionnelle 
- TCP : Transcapienne 

SG5 : /-/-l-l ...................................... 
D l  I l  - MEMBRE INFERIEUR DROIT 

-Anomalie L : Longitudinale, T : Transversale, X : Non précisée 
ID2 : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  - Les cases ID2, ID3, ID4 et ID5 pewent recevoir les réponses suivantes : 

- APA : Appui sans appareil possible 
- APN :Appui sans appareil impossible 
- APR :Absence de péron6 

ID3 : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  - APX :Appui non défini 
- ATB :Absence de tibia 
- FCA : Fémur court allongeable 
- R H  : Fémur tr&s hypoplasique 
- MOR : Malformations d'orteils 

104 : 1-1-1-1 - PID : Pied 

ID5 : I-./-/-l ...................................... 
1G1: 1-1 - MEMBRE INFÉRIEUR GAUCHE 

-Anomalie L : Longitudinale, T : Transversale, X : Non précis& 
IG2 : /-/-/-/ - Les cases IG2.IG3. IG4 et 1G5 pewent recevoir les réponses suivantes : 

- APA : Appui sans appareil possible 
- APN :Appui sans appareil impossible 
- APR :Absence de péronO 

163 : i / - 1  - APX : Appui non défini 
- ATB :Absence de tibia 
- FCA : FOmur court allongeable 
- FTH : Fémur tr&s hypoplasique 

IG4 : 1-t-1-1 - MOR : Malformation d'orteils 
- PID : Pied 

tG5 : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  



GROSSESSE 

G : 1-1 - 8 : Simple S : Compliquèe X : ? 
U : 1-1 - : Unique M : Multiple 

E : U  - Echographie Q : Oui, mais nombre ignorè,N : Non 
: Oui, n=nombre d'écho X : ? 

DIA : 1 ~ 1 ~ 1 ~ 1  - DIAGNOSTIC : Fait et dit, m, Fait et non dit, 
: Non fait 

FAMILLE 

- Age du pBre A la naissance de I'enfant : 2chiffres 
- Niveau socio-culturel du couple : 1-sup. favorisè, 2-moyen, 3-dèfavorisè 
- Age de la mère A la naissance de I'enfant 2 chiffres 
- Professions particulières, 1 ou 2 
- 1:Mèdicall Paramédical, 2:Enseignant 
- Nombre d'années de vie commune a la naissance de I'enfant, 2chiffres 
- Nombre d'années de vie commune entre la naissance 
de I'enfant et la sèparation des parents. 2chiffres 
- Nombre d'enfants de la famille, 1 chiffre 
-Rang de I'enfant, 1 chiffre 
- MBre seule A la naissance 



ANNONCE ANTENATALE 

AA : 1-1-1 - Nombre de semaines ?A l'annonce, Pchiffres 
- fO s'il n'y a pas eu d'anmtnce anténatale) 

QX : l-i - Qui a fait l'annonce : E : Echographiste, Q : Obstétricien. X : ? 
QU : - Oualité de l'annonce, 

- Ç;:Correcte, &Maladroite, I:lnacceptable, QXDescriptive. X: ? 
EE : 1-1 - Entretien avec équipe spécialiséeQLN 
IP : u - Impact positif de l'annonce ? Q&&!i 

NAISSANCE 
I 

- N:Normale, S;:Césarienne, X:Non précisé 
- Prématurée : 
- Qui a fait l'annonce, 
-&:Accoucheur SE : Sage-Femme, E:lnfirmibre 
- G1:Conjoint m:Pédiatre %:Personne 
- L'annonce a été : 
- : Immédiate au @re et à la mère - : immédiate au pbre, retanlée à la mére 
- : Retardee au père et à la mére, - : Retardée au Nre, immédiate la mbre 
- W : Non précisb, 
- La représentation a été : 
- : inmédiate au pére et à la mère - : lmmédiate au père, retardée à la mère 
- : retardée au père et à la mére - : retardée au pbre, immbdiate à la mère, 
- W: Non précisé - &! : Volontairement non faite, 
- Qualité de I'annonce, 
- Ç:Correcte, M:Maladroite, L:lnaccepiable, &Descriptive. g? 
- i'anitude du personnel médical a bié : 
- 8:Bonne. C:Correcte, M:Maladroite, Q:Désagréable, X:Non précisée 
- L'attitude du personnel paramédical a étè : 
- B:bonne, Ç:correcte, M:Maladroite. Q:Désagréable; X:Non précisée 
- Mère isolée contre son gré ? :s&!4x 
- A-t-on parlé de cas semblables ? : Q& 
- A-t-on parlé d'Associations de parents ? : QlPa 
- A-t-on parlé du devenir de I'enfant ? :Q/B 
- A-t-on parlé des possibilités médicales ? : Q& 
- A-t-on parlé d'adresses de rnédecns ? : Q& 
- A-t-on fait appel immédiat au spécialiste ? : QLN 



S M : U  -Suivi mbdicai :sut 
AB : 1-1-1 - Age au dernier bilan (en annbes) : 2 chifires 

AC : IJ-1-1 - Age de consultation. si en mols : aaM, si en annbes : llYB 
- (XX OU yy : nombre à 2 chiffres ex : 03M.O6A,16M) 

APPAREILLAGE 
1 

AH: 1-1-1 

KI: 1-1 

N2: 1-1-1 
ET: 1-// 

K: 1-1 

J: 1-1 

-- : s u t  
- Esthbtique DDroite, Ç:Gauche, RÇ:Droite et Gauche 
- Mbcanique DDmite, Ç:Gauche. &:Droite et Gauche 

- Myoblectrique R:Dmite, 8:Gauche. &:Droite et Gauche 
-Aide technique 8:Droite. &:Gauche, RÇ:Droite et Gauche 

- Non prbcisb Q:Droite. Ç:Gauche. RÇ:Dmite et Gauche 

- Age au ter appareil si en mois : U. si en annbes : a 
- (xx ou yy : nombre à 2 chiffres ex : 03M. 06A. 16M) 
- AnmmQN !!! 24 M est interdit. écrire 2A 

- Port de I'appareii 

- EG : Continu. €9 : Occasionnel. Pt? : Pour act~itbs prècises 
-AI : Abandon temporaire AR: Abandon dbfinitii 

- Chirurgie : QLN 
- Nombre de passages au bloc : 2 chithes 

-- :sut 
-Chaussures adaptbes R:Droite. G:Gauche. RE: Droite et Gauche 
-Orthèse 12:Droite. Ç : Gauche. Pfi:Droite et Gauche 
- Prothèse ou ortho R:Droite. Ç:Gauche. &:Droite et Gauche 

- Age au ter appareil si en mois : M. si en années : 
- (xx ou yy : nombre à 2 chiffres ex : 03M. 06A. 16M) 
-ATTENTION !!! 24M est Interdit, bcrire PA 

- Age de la marche en moi;: 2 chiiires 
-Chirurgie : s u t  

- Nombre de passages au bloc : 2 chif fies 
- But : PA: Permenre I'appareillage. =:Supprimer. B:Simplifer 

- Egalisation chirurgicale :QLN 
-Objectif atteint : s u t  



DEAMBULATION - 
MH:/-1-1-1 - Marche =:Intérieure seule, 

f&&:Extérieure limitée 
m:Extérieure illimitée 

AG : /-/ - Apparei!lage :c&!N 
AD : l-i -Aide de marche : Ç a  
FR : 1-; - Fa~eui l  roulant :SE4 
PC : IJ - Perte de la marche en cours de croissance : C m  

VIE SOCIALE ET SCOLAIRE 

M M : N  
SC: N 
EN : 1-1 
E A : N  

ES: Q 
EM: 1-/ 
CA: 1-1 

NR: 
NE: 1-1 

Ls: IJ 
LM: 1-1 
LP: 1-1 
LA: 1-1 
PF: IJ 
VF: 1-1 

AU: l-i 

- Temps ce séparation ti la naissance en mois : Pchifires 
- Mode de garde dans la petite enfance : 

M:Maison, &Nounice. E:Famille, Ç:Créche, 
H:H&pital, XCentre, e:Pouponniére. &:Non précis8 

- La malformation a-t-elle influencé sur le mode de garde :Q& 
- ScolaritR : g : Non, 1:lnternat. E:Extemat 
- Etablissement normalU:Public, YPrivé, LAltemé 
- Etablissement normal M: avec matériel adapté 

8: avec aide exterieur0 
B: rien 

- Etablissement specialisb : Q&j 

- Ecole maternelle :cl& 
- Classe par rapport i'âge : 
- =: Correspond. +: en avance, -: en retard, 
- Nombre de redoublements : chiffre 
- Niveau d'études atteint : 
- I:CAP, %:Brevet, 3:BEF: M a c ,  5:Bac Prof., 6:Etudes sup. 
- Loisir : SPORTS ? : C m  
- Loisir : MUSIQUE ? : rn 
- Loisir :ARTS PLASTIQUES ? : rn 
- Loisir :AUTRES ? :m 
- Panicipntion active de la famille au 'Traitement" : 
- Impression sur le vécu familial 
- O:inconnue, 1:bouleversement total durable 
- 2:trés grandes difficultés, 3:difficultés mais évolution 
- 4:diificuités, mais réactions positives, 
- 5:trés positif du début à la fin 
- S'agit-il d'un adulte ? Q:Oui, &Non 



VIE SOCIALE ET SCOLAIRE (suite) 
b 

----------- Partie exécutée s'il s'agit d'un Aduite - - - - -- - - - - - 
MT: 1-1 

PN: 
MC: 
DS: IJ 
SI: - 
Al: 1-1 

- ACTIVITG : i: Travail en milieu normal 
- 2: Travail en milieu normal apr&s formation en milieu prot6gé 
- Travail en milieu protégé 4: Emploi réservé 
- 5: Chbmage 8: Difficultés d'insertion due à la malformation 
- Profession ? No code INSEE (ou rien) 
- i:Marié, E:Célibataire, â:En concubinage 
- Descendance ? Q&lx 
- Si descendance : 
- 1: absence de paaologie, 2: anomaiie congénitale, 3:Autre pathologie 
- Mode de logement : 
.1:norrnal, 2:aménagé, a:collectivité 
-Autonomie : 
- 1: compl&te, 2: partielle, 3: nulle 
- Aide d'une tierce personne : 
- 1:Non. 2: à temps partiel, Q: à temps complet 
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