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COMPORTEMENTS
DEFIS

TND SEVERES &

COMPLEXES

CONCEPTS CLES ET REALITES CLINIQUES

« Comportements d’une intensité, fréquence ou durée, telles que la sécurité physique de la
personne ou d’autrui est probablement mise en danger » (Emerson, 1995).

Ex : agressivité, comportements d'automutilation, crises de colére/clastiques majeures,
irritabilité, problémes sévéres des conduites instinctuelles, catatonie...

Fréquents chez les personnes avec un TSA/TDI et pouvant présenter d'autres TND, mais ne font
pas partie de leur définition diagnostique.

Perte de visibilité du fonctionnement de Polymédication
base en raison de la persistance des

e » Exposition prolongée aux psychotropes
comportements-défis

o _ . _ * Réactions indésirables aux médicaments
Défis diagnostiques et présentations

cliniques atypiques * Hospitalisations récurrentes
Acceés limité a des soins de santé * Impact majeur sur les aidants et les
appropriés systemes de santé

Niveaux élevés de souffrance et de
handicap



TYPOLOGIE DES COMPORTEMENTS-DEFIS : fonctionnement de base vs détérioration

TC= DECOMPENSATION 1 | 3) Des crises a répétition (décompensation cognitivo-
CRISES NON CONTEXTUELLES| | Comportementale)
EGRESSION Etat de pré-crise permanent avec régression du développement.
Approche médicale (comorbidités +++, iatrogénie), puis
psychoéducative.

Cas particulier : catatonie

Syndrome psychomoteur sévére, avec risque vital.

Plus fréquent chez le sujet avec TSA, TDI, épilepsie et
syndromes génétiques (ex : SHANK3, Down...)

DE PRE-CRIS,

NENT OU LATENT
NTEXTES NOUVEAUX
STAGNATION OU REGRESSION

2) Des crises avec altération du comportement de I’individu
Séquences de comportements paroxystigues nouveaux ou
s’aggravant, se déroulant en plusieurs phases (cf. étapes d’une
crise comportementale).

Approche mixte : médicale (recherche de comorbidités) et
psychoéducative couplée.




LES SITUATIONS COMPLEXES (TSA/TDI/maladie rare) : une population clinique spécifique

+/- maladie rare / TSA, TDI, épilep<sie syndromiques...
/4

TSA léger TSA mociéré TSA sévere )

—

TDI modéré TDI séveére TDI profond

Sujet non verbal ou trés peu verbal
Communication alternative augmentée
Ages développementaux du tout-petit

Présence de troubles associés médicaux
multiples (somatiques, psychiatriques),
sévérité et intrication des comorbidités
Et de comportements-défis
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L’EMERGENCE DES SITUATIONS COMPLEXES (TND) : le modéle de la double spirale évolutive

situation complexe

“sans solution”

) i ) Spirale psychosociale Spirale médicale
Defigycience
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Etude sur les patients (enfants, adolescents, adultes) avec TSA/TDI hospitalisés pour
décompensation cognitivo-comportementale a [’USIDATU (N = 58 patients/70 hospitalisations)

Population hospitalisée :

« particulierement complexe : 5% de la file active annuelle de chacune des 3 Unités Mobiles franciliennes,
patients résistant a une prise en charge ambulatoire extrémement spécialisée

 TSA/TDI syndromiques (30%) (ex : West, X-Fragile, Cornélia de Lange, Down/T21, syndrome transfuseur-
transfusé, sclérose tubéreuse de Bourneville, MPS-IIIA, Prader-Willi, etc.), épilepsie associée

» TDI sévére ou profond (70%) (AD < 21 mois), non verbaux ou langage < 15 mots (70%)

* vie entiére (enfants, ados, adultes) - 76% sujets masculins - age moyen : 15.7 + 4.1 [10.9-37]

Objectifs de I'étude :
1. évaluer les facteurs de risque associés a la décompensation aigué

2. évaluer les facteurs prédictifs d’amélioration en hospitalisation
3. proposer une conduite a tenir

Deﬂi Guinchat, Cravero et al. Res Dev Disabil, 2015
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“ JZEtude sur les patients (enfants, adolescents, adultes) avec TSA/TDI hospitalisés pour
décompensation cognitivo-comportementale a [’USIDATU (N = 58 patients/70 hospitalisations)

Facteurs de risque de décompensation aigué :

* Une étiologie somatique est la cause principale de la décompensation cognitivo-comportementale dans prés
d’1/3 des cas (50% psychiatrique, 20% environnementale - en majorité intriquées)

Facteurs prédictifs d’amélioration :
 Diagnostiquer (et traiter !) un trouble somatique ou psychiatrique associé prédit une meilleure évolution

Conduite a tenir :

* Faire décrire précisément les comportements-défis permet d’élaborer des hypothéses diagnostiques sur ce
qui les sous-tend, et d’orienter les soins

 Importance de définir un fonctionnement stable chez I'individu et de décrire un infléchissement de la ligne de
base

« Elaboration d’'un modéle de raisonnement systématique, mais aussi ciblé selon la topographie des
comportements-défis

Deﬁi cience Guinchat, Cravero et al. Res Dev Disabil, 2015
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FACTEURS COMPLIQUANT LA PROCEDURE DIAGNOSTIQUE

 Atypicité de réponse a la douleur, localisation de la douleur
« Communication de la plainte

« Compliance a I’examen clinique

» Acces aux services de soins

 Maladies rares, tableaux cliniqgues complexes

» Chronicité et intrications causales

 Chevauchements symptomatiques

- Démarche d’enquéte étiologique, d’anamnése, voire de monitoring des comportements-défis
basée sur le croisement des données / des sources (famille, institution, collégues...), 'approche
éthologique se basant sur un comportement observable, et la séméiologie des comportements-
défis (ex : type de CD, association de CD, topographie)

Défi{*ﬁ---_' 2nce
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ORIENTATION DIAGNOSTIQUE SELON LA SEMEIOLOGIE DES TROUBLES DU COMPORTEMENT

DU SUJET AVEC TSA/TDI/MALADIE RARE NON OU PEU VERBAL

Comorbidités

Manifestations comportementales
contrastant avec |'état habituel

Examens complémentaires

conditions douloureuses

migraine

tournoiements/recherche de stimulations vestibulaires, se tape |a téte, s'isole,
se met sous une couverture, se met dans le noir (phono-photophaobie)

ophtalmologique
(ex : allergie, abrasion de cornée, décollement de rétine)

frottements ;
automutilations

otite, sinusite

automutilations localisées (a |'oreille en cas d'otite, au nez/pommettes/front
en cas de sinusite)

otoscopie
scanner des sinus

stomatologique
(ex : caries dentaires, abces, parodontite)

perte d'appétit, refus alimentaire, morsures

panoramique dentaire

inflammation digestive haute
(ex : reflux gastro-oesophagien, oesophagite, gastrite, ulcére)

vomissements, mérycisme, bruxisme, toux nocturne, troubles de
I'endomissement ;

pica, hyperphagie, agrippements, déshabillage, crachats, troubles du
comportement au moment des repas

NFS (anémie), carence en fer

fibroscopie oeso-gastro-duodénale sous anesthésie
générale (AG), avec biopsies a la recherche d'Helicobacter
pylori et antibiogramme

constipation, sub-occlusion

déshabillage, instabilité psychomotrice, efforts de poussée, manipulations
digitales anales, fausse diarrhée du constipé, encoprésie secondaire,
étalements de selles, coprophagie, météorisme abdominal, perte d'appétit,
agressivité explosive

radiographie (abdomen sans préparation), voire scanner
abdominal, si nécessaire

cure de laxatifs immédiate

intérét d'un traitement laxatif systématique

syndrome prémenstruel, menstruations

céphalées/se tape la téte, douleurs abdominales/balancements du haut du
corps d'avant en arriére/se presse le ventre, mastodynie/se touche la poitrine,
sueurs, nausées, hypersialie, irritahilité, gémissements, pleurs ; survenue de
menstruations

urologique
(ex : rétention urinaire chronique ;
infection urinaire, prostatite)

irritabilité, instabilité psychomotrice, cris, crises clastiques, jets d'objets,
antéflexion du tronc, autoagressivité (ex : coups/pincements de

|'adomen/cuisses/pubis/téte), agrippements, signes fonctionnels urinaires (ex :

dysurie, pollakiurie, énurésie secondaire/incontinence, rétention aigué d'urines
avec globe vésical...)

bladder-scan avec évaluation du résidu post-mictionnel
(anormal si > 50 mL ; > 300 mL : rétention urinaire
chronique) ;

analyse d'urines (BU, ECBU)

fracture osseuse

gonflement, ecchymose, hématome, déformation ; I'impotence fonctionnelle
n'est pas forcément au ler plan (ex : usage du membre fracturé) ; irritabilité,
crises clastiques, retentissement sur le sommeil, I'alimentation, |'état général
possibles

imagerie incluant les articulations sus et sous-jacentes

Guinchat V, Cravero C, Lefevre-Utile J, Cohen D. Handb Clin Neurol, 2020;

PNDS CD, HAS 2025




ORIENTATION DIAGNOSTIQUE SELON LA SEMEIOLOGIE DES TROUBLES DU COMPORTEMENT
DU SUJET AVEC TSA/TDI/MALADIE RARE NON OU PEU VERBAL

<
o

oc comorbidités neurologiques

S

épilepsie
(ex : crises partielles simples, crises partielles complexes)

antécédents évocateurs : répétition d'épisodes stéréotypés ; symptomatologie
clinique en "on/off", sans facteur déclenchant, inhabituelle ; manifestations
diurnes ou nocturnes ; modification du contact, comportement moteur
inhabituel (ex : immobilité ou déambulation sans objet, gestes automatiques,
automatismes oro-alimentaires, onomatopées/mots dépourvus de sens (si
sujet verbal), posture anormale d'un membre pendant I'épisode, irritabilité
temporaire (auto-, hétéro-agressivité et/ou crises clastiques, plus rarement
sthénicité/grasping), manifestations végétatives (ex : hyperventilation, paleur
ou rougeur du visage, dilatation pupillaire, hypersalivation, vomissements) ; fin
de |'épisode marquée par une confusion, perplexité, anxiété, besoin de se
reposer ou de dormir, des céphalées... ; vidéos de |'entourage évocatrices
(famille, professionnels) ; persistance de ces épisodes malgré une prise en
charge psychiatrique bien conduite

EEG standard

EEG de sieste (aprés privation de sommeil)

vidéo-EEG uniquement en cas d'épisodes tres fréquents
sur 24h

EEG de longue durée avec caméra parfois proposés par
certaines sociétés de prestation de services

a répéter

En cas de diagnostic d'épilepsie : IRM cérébrale sous AG
(ou au minimum : scanner cérébral injecté, avec
prémédication, voire sous AG)

autre état neurologique aigu

examen neurologique

IRM cérébrale sous AG
TEP scan cérébral
PL avec étude du LCR et mise en banque

Guinchat V, Cravero C, Lefevre-Utile J, Cohen D. Handb Clin Neurol, 2020;
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#LUPART DES SUJETS (TSA/TDI/MALADIES RARES) AGITES ET VIOLENTS SONT GENES OU DOULOUREUX

Ophtalmologique : cataracte,
décollement de rétine, déficit visuel

Neurologique :
migraine, névra
épilepsie

O.R.L: otite, sinusite

e, BUCCO-dentaire : bruxisme,

troubles de la déglutition, caries
e Cardiaque

e Abdominal : RGO, cesophagite,
gastrite, constipation chronique

—— Jro-génital (rétention,

infection) et endocrinien

Appareil locomoteur : point d’appel

douloureux, scoliose, rétractions

tendineuses, hyperlaxité

|| Tonus, posture, équilibre Ne pas passer a coté d'une
| Neuropathie périphérique ? constipation chronique, d’'une gastrite
Dysautonomie ? (avec ou sans Hp)

| « Douleur aigué » ?
Désorganisation proprioceptive ?

Autres : dermatologique, iatrogénie,
malformations...

Chez le sujet pauci-communicant, la douleur et/ou certaines manifestations épileptiques sont agies plutét qu’exprimées



<
\"0‘\)
W

1

comorbidités psychiatriques

signes neurovégétatifs (ex : tachycardie, dyspnée, tremblements, paleur,
trouble anxieux sueurs), conduites d’évitement, ou en alerte/hypervigilance, onychophagie,
dermatillomanie

monitoring des constantes (ex : fréquence cardiaque,
fréquence respiratoire)

hypomimie, pleurs, irritabilité, rigidification cognitive,
persévérations/augmentation des rituels et des stéréotypies motrices,
retrait/isolement, apparition d'autoagressivité/d’hétéroagressivité, perte des
épiode dépressif intéréts électifs, opposition, intolérance a la frustration, tyrannisme ; certains
mots déclenchent des crises clastiques (mots interdits)

répétition de propos dépréciatifs anciens (ordres, impératifs, interdits) (si sujet
verbal)

troubles instinctuels (sommeil, alimentation, sexualité) avec souvent insomnie
sans fatigue diurne, diminution de |'appétit, désinhibition, conduites

trouble bipolaire masturbatoires ; plus d'irritabilité de I’"humeur que d'exaltation ou d'euphorie,
(ex : de type 1, épisode maniaque) agitation psychomotrice/déambulation incessantes,
transvasements/déplacements/déménagement d'objets, fouille, augmentation
des productions (ex : dessins, gribouillages)

échelle de catatonie pédiatrique (enfants, adolescents)

catatonie signes psychomoteurs . .
g e échelle de Bush-Francis (adultes)

troubles du spectre de la schizophrénie désorganisation, hermétisme, attitudes d’'écoute, dégradation cognitive

iatrogénie

fenétre thérapeutique
conséquences de |'utilisation de psychotropes surveillance de toutes les prescriptions dosage plasmatique si indiqué
analyse pharmacogénétique si indiquée

Guinchat V, Cravero C, Lefevre-Utile J, Cohen D. Handb Clin Neurol, 2020;
PNDS CD, HAS 2025



Niveau 3 : crise
comportementale

inapproprié
A Comprendre le comportement C : clash
de la personne P :irrationnelle procédures d'intervention de
E : inappropriée . crise (ex : intervention PCM) N
p : excitation maximale (acmé) ‘,Q\'
Cpt stable
N\ ! Z
n
£ Pré-trise
S
(4]
(=
(=
S { >
g Niveau 2 : pré-crise ’i
=} -
o C : hors activité = st’ratégies de Crise
2 P : irrationnelle désescalade A
S E : inappropriée de la crise : _ — ‘
2 p : augmentée Niveau 4 : post-crise _\6
7
C : restauration de l'activité i
2 stratégies de .
/ P:rationnelle = post-crise Post-crise
E : neutre ou négative
Niveau 1 : fonctionnement stable p : augmentée ou atténuée
C : approprié (en activité) stratégies de
P : rationnelle = prévention de la crise
E : appropriée
p : détendue
a—
approprié =

temps

YGMENTER LE SENTIMENT DE SECURITE DES PROFESSIONNELS POUR EVITER LES CONTRE-ATTITUDES ET LE
RECOURS AUX MESURES DE CONTRAINTE

* Stratégies de prévention de crise e
Promotion de I'équilibre psycho-affectif de la personne, avec TR |
un comportement accordé a la situation Cpt stable
» Stratégies de désamorgage de crise A
Gestion non-physique des comportements-probléeme non- —'(?\_
continus (stratégies environnementales, d’utilisation des Cpt stable
routines, d’écoute, de posture...)
* Procédures d’intervention pendant la crise {5&
Incotstri\:‘%r;tnon physique sur des comportements-probleme Postcrise
+ Stratégies de post-crise e
. . ) T 7/ | N\
Réintégration de la personne dans les activités quotidiennes Cpt stable

Méthodes concertées de gestion de la violence : réponses adaptées en fonction du stade de la crise comportementale

Réponses graduées, bienveillance et respect de la dignité de la personne, stratégies de styles d’interactions a faible niveau d’excitation

Déef ii‘cience
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@ YGMENTER LE SENTIMENT DE SECURITE DES PROFESSIONNELS POUR EVITER LES CONTRE-ATTITUDES ET LE
RECOURS AUX MESURES DE CONTRAINTE

Adaptation et sécurisation des locaux -

\

Def ii‘cience
Maladies Rares du Neurodéveloppement EqU]pementS de prOteCtion ]ndiV]duelle
FILIERE NATIONALE DE SANTE (EPI) et alternatives a la contention PNDS CD, HAS 2025




CONDUITE A TENIR FACE AUX COMPORTEMENTS-DEFIS

a . . b I @ C latrogénie
Maladie(s) associ e(s) muhie(si) assoc (s') (ex : frise chronologique
somatique(s) peychistituas) (svis permettant d'évaluer
(acces aux bilans, avis spécialisé pour évaluation I'imputabilité
spécialisés, et traitement) diagnostique et traitement) médicamenteuse)

Recherche de troubles
associés / identification des
------------------- facteurs étiologiques

Analyse fonctionnelle
psychoéducative *

* Mise a jour du dossier MDPH :

Optimiser la prise en charge du TND (TSA/TDI, maladie rare)
en lien avec les professionnels paramédicaux
(ex : évaluation des besoins sensori-moteurs, sensoriels,
tonico-émotionnels, et de communication ; interventions
psychoéducatives corrélées aux ages de développement
cognitifs et socio-adaptatifs ; renfor¢ateurs connus et utilisés
de maniére adéquate)

- optimiser I'orientation

- optimiser les prestations (aides humaines et financieres, répit
pour les aidants ; ex : prestataires de service a domicile, accueils
temporaires en EMS, séjours thérapeutiques / associations de
loisirs spécialisées...) :

Interventions centrées
sur les CD - prévention du
risque de blessures *

. « Si nécessaire : solliciter le réseau régional / départemental
existant, I'URA de la MDPH

Analyse fonctionnelle
psychoéducative centrée sur les
CD résiduels le cas échéant *

Place raisonnée des
médicaments (APA a
faible dose, alternatives)

Défif cience
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’ Troubles du comportement (TDC) ]

I'état de fonctionnement antérieur ?

Traitement développemental
et comportemental :

[ Existe-t-il une rupture franche avec ]

Non

Les capacités de fonctionnement du patient &

| I'état stable sont-elles connues ?

1) age développemental et/ou niveau
socio-adaptatif (ex : PEP-3, WNV, AAPEP,
Vineland-11)

2) bilans sensori-psychomoteur et sensoriel

Oui
Non I Les TDC sont-ils nouveaux ou
s'exacerbant ?
*Oui
Non Connaissance du fonctionnement

(ex : profil de Dunn, EPSA, ESAA)
3) bilan de communication (ex : Comvoor 2)
4) développement émotionnel (ex : SEO-R?)

Non / \Oui

Indication a Prise en compte de ces
] réaliser ces capacités de fonctionnement
évaluations au quotidien
Non Oui

Mise a jour du
dossier MDPH
Mettre en oeuvre
‘ des solutions de
répit si nécessaire
Aides humaines et

Restituer les résultats de ces
évaluations

Orientation institutionnelle

adaptée ¥ |financieres
Prestataire de
v service a domicile,
Iy accueils
Amélioration des TDC temporaires, séjours
thérapeutiques,

Non S N\aOui

associations de

Réaliser une | | Poursuite des prises loisirs spécialisées...
analyse en charge au plus
fonctionnelle prés des capacités
des TDC de fonctionnement
de la personne

K

habituel du patient a I'état de base

Youi

Existe-t-il une étiologie connue aux TND
(TSA/TDI) : syndrome ou maladie rare connus ?

Non Oui

Proposer d'actualiser le bilan génétique
et/ou rechercher d'autres étiologies
selon la clinique (ex : neurométabolique,
inflammatoire, autoimmune)

Consulter les ressources cliniques
disponibles : ORPHANET, recherche
bibliographique (articles), PNDS...

y

l Anamneése et examen clinique

Cas particulier : suspicion
de PANS / encéphalite

|

(cf. PNDS)

1) Y a-t-il une ou des causes de douleur ?
« cause de douleur connue(s)
« le patient est ou semble algique
« points d'appel cliniques ?

pauci-communicant (Annexe 5)

« séméiologie / topologies évocatrices chez le patient non verbal ou

Traitement pharmacologique :

Indication d'hospitalisation en
milieu spécialisé en urgence

Y

Prise en charge adaptée +++

2) Y a-t-il des sympt6 év d'une épilepsie ?
« épilepsie connue

« antécédents de convulsions

« antécédents de malaises inexpliqués

« ruptures de contact

q

Mise en place de protocoles
psychoéducatifs

1]

Recrutement, formation et
entrainement des professionnels et

des aidants dans les environnements [
ou les TDC dont présents
Psychoéducation, médiation, ‘

supervision (pour les professionnels)

Etablir une bonne communication et
une cohérence d'équipe car les
comportements peuvent évoluer et les

de chaque crise comportementale
« films familaux, films institutionnels évocateurs

* mouvement anormaux stéréotypés se reproduisant a l'identique lors

3) Y a-t-il des troubles psychiatriques surajoutés au TSA/TDI ?
« évaluation psychiatrique aprés avoir éliminé et/ou traité les
dimensions médicales non psychiatriques (douleur, épilepsie)

4) Y a-t-il une iatrogénie ?
« se référer au VIDAL
« régles de prescription et de déprescription : cf. recommandations
STOMP
. g iques du/des
o ogénétique si

p

s si e
ire (étude des cytochromes)

5) Evaluation environnementale (dont systémique : dynamique

stratégies peuvent devoir étre ajustées

]

_{

Utilisation d'EPI soignants / soignés
pour assurer la sécurité des patients

Si échec de l'analyse fonctionnelle :
sollicitation d'un avis expert et/ou
procéder au traitement
pharmacologique

institutionnelle, dynamique familiale) :
« facteurs précipitants, déclencheurs ?

milieu spécialisé

Selon indication clinique :
« examens complémentaires
7|  avis spécialisés
« traitement, soins spécifiques
« réseau spécifique
Oui, présence de :
N mélatonine au troubles du sommeil
L »{ Siles TDC ne se sont pas coucher B
améliorés avec le traitement
développemental et psychostimulant
comportemental et qu'il en 'absence TDAH
n'existe pas de comorbidité de ClI ; envisager
-] somatique ou psychiatrique, I'atomoxétine ou la
considérer un APA a dose clonidine en 2éme intention
minimale efficace (ECR chez le .
sujet avec TSA et/ou TDI) : !r?ubles aqxneu"x.
rispéridone, aripiprazole I§RS a con u!sngns
(enfants, adolescents) ; petite dose __automutilations,
rispéridone (adultes), avec _— meun,.
— surveillance des E| H
i rég'ulaﬁeur de trouble bipolaire
! I'humeur
1 +/- neuroleptique
Y | antipsychotique
|
|
Amélioration des TDC |- i BZD (lorazépam) catatonie
i aforte dose
artielle OUI‘ E neuroleptique trouble psychotique /
omplete ! antipsychotique ; troubles du spectre
Analyse fonctionnelle Retour au niveau de 1 siéchecde2 de la schizophrénie
des TDC résiduels fonctionnement | antipsychotiques
(cf. traitement habituel du sujet, voire E bien conduits,
+/- indication développemental et amélioration ! considérer
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Considérer les ECT en cas de résistance
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