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I
Quelques exemples 
de handicaps 
mentaux

l'essentiel

Quelques exemples de handicaps 
mentaux : 
• La trisomie 
• Le syndrome X fragile
• L’autisme
• Le polyhandicap
• L’Infirmité Motrice Cérébrale
• Les syndromes rares 

> La trisomie 21 (1 naissance pour 1 000) 
concerne 50  000 à 60  000 personnes. Les 
enfants et adultes porteurs de trisomie 21 
possèdent un chromosome 21 surnumé-
raire dans toutes les cellules de l’organisme. 
Il s’agit d’un accident génétique qui a un 
risque très faible de se reproduire dans une 
famille. La présence de ce chromosome se 
manifeste par une apparence particulière. 
Ces personnes ont un visage rond, des yeux 
obliques et une hypotonie d’où des difficul-
tés d’articulation verbale, une maladresse 
manuelle et un retard dans l’acquisition psy-
chomotrice. 40 % de ces enfants sont sujets 
à des anomalies cardiaques. La déficience 
mentale varie d’un individu à un autre de 
légère à sévère mais, en général, il est ques-
tion de déficience intellectuelle moyenne. 
Les adultes, en fonction de la scolarité et 
de l’accompagnement adapté dont ils ont 
bénéficié, accèdent à des emplois plus ou 
moins protégés (exemple : ESAT), à des lieux 

de vie (exemple : foyer d’hébergement) plus 
ou moins encadrés en fonction de leur degré 
d’autonomie.

Il existe d’autres formes de trisomie plus 
rares comme :
• la trisomie 13 de Patau (1 sur 10  000) 
qui provoque une malformation du cerveau 
entraînant une déficience intellectuelle sévère 
à laquelle peuvent se rajouter d’autres mal-
formations, de l’épilepsie, une difficulté avec 
le sens du goût et de la vision
• la trisomie 18 d’Edward (2 pour 10 000 
naissances), qui entraîne une déficience 
intellectuelle sévère avec des caractéristi-
ques physiques particulières et des malfor-
mations cardiaques.

> Le syndrome X Fragile (plus de 
15  000 personnes) est une maladie géné-
tique héréditaire. C’est la deuxième cause 
génétique en importance après la triso-
mie 21. Elle touche un garçon sur 4  000 
et une fille sur 7  000. Contrairement à la 
trisomie 21, le risque de récurrence est très 
élevé. Ce syndrome résulte d’un désordre 
du processus génétique entraînant l’inacti-
vation d’un gène situé à l’extrémité du long 
bras du chromosome X. Ces personnes 
présentent quelques caractéristiques physi-
ques mais surtout comportementales, dont 
les principales sont : hyperactivité, troubles 
de l’attention, fuite du regard, colères fré-
quentes, sautes d’humeur, anxiété rela-
tionnelle… À cela est souvent associé un 
handicap mental plus ou moins important. 
Les personnes présentant un X fragile pos-
sèdent également diverses compétences : 
une excellente mémoire des événements 
et des directions, une capacité d’imitation 
impressionnante concernant le langage et 
les sons, une empathie remarquable, des 
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intérêts très développés. Le retard mental 
est très variable.

> L’autisme ou trouble envahissant 
du développement (TED) 
Aujourd’hui, en France, on estime que 
l’autisme et les troubles apparentés 
concernent de 1 à 7 naissances sur 1 000 
(4 fois plus de garçons que de filles).

L’autisme est défini par l’Organisation 
Mondiale de la Santé (OMS) comme un 
trouble du développement précoce dans 
lequel la communication et les interac-
tions sociales réciproques sont pertur-
bées ; la personne autiste manifeste des 
intérêts restreints et/ou s’adonne à des 
activités stéréotypées et répétitives.

Le diagnostic se base sur l’observation 
de plusieurs symptômes simultanément 
sur un même individu. Le syndrome 
d’autisme infantile est un trouble global 
et précoce du développement appa-
raissant avant l’âge de 3 ans, caracté-
risé par un fonctionnement déviant et/ou 
retardé dans chacun des trois domaines 
suivants : interactions sociales, commu-
nication verbale et non verbale et com-
portement. L’autisme est multiforme 
et 60 % à 80 % des personnes qui en 
sont atteintes présentent une déficience 
intellectuelle. Les associations de l’Una-
pei accueillent donc dans leurs établis-
sements de nombreuses personnes 
autistes. Les causes de l’autisme font 
toujours l’objet de recherches. En fait, 
aucune cause n’a été identifiée, mais 
dans un nombre toujours croissant de 
cas, des anomalies organiques et/ou 

génétiques sont mises en évidence. 
Il apparaît que l’enfant autiste ne par-
vient ni à décoder les messages qui lui 
arrivent, ni à adresser en clair des pro-
pres messages à ceux qui l’entourent. 
Ces difficultés le perturbent beaucoup. 
La déficience mentale est très variable 
d’une personne à l’autre.

Face aux formes plus ou moins sévères 
présentées par ce handicap et face à la 
diversité des pathologies rencontrées, 
certains spécialistes préfèrent parler de 
troubles autistiques ou encore d’autis-
mes (au pluriel).

> Le polyhandicap
Le terme « polyhandicap » désigne des 
enfants et adultes présentant des défi-
ciences cognitives et motrices associées 
très sévères auxquelles peuvent parfois 
s’ajouter des déficiences sensorielles. 

Ce terme, uniquement français, a été intro-
duit dans les années 1980 par le docteur 
Zucman pour décrire « une population 
d’enfants porteurs de handicaps graves 
à expressions multiples avec déficience 
mentale sévère ou profonde et déficience 
motrice, entraînant une restriction extrême 
de leur autonomie et des possibilités de 
perception, d’expression et de relation ».

Le Groupe Polyhandicap France1 (qui ras-
semble des parents, des professionnels 
et des associations, gestionnaires ou non 
d’établissements) définit le polyhandicap 
comme « une situation de vie spécifique 
d’une personne présentant un dysfonc-
tionnement cérébral, précoce ou survenu 

1 www.gpf.asso.fr
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en cours de développement, ayant pour 
conséquence de graves perturbations 
à expressions multiples et évolutives de 
l’efficience motrice, perceptive, cognitive 
et de la construction des relations avec 
l’environnement physique et humain. Il 
s’agit là d’une situation évolutive d’ex-
trême vulnérabilité physique, psychique 
et sociale au cours de laquelle certaines 
de ces personnes peuvent présenter 
de manière transitoire ou durable des 
signes de la série autistique ». 

La situation complexe de la personne 
polyhandicapée nécessite, pour son 
éducation et la mise en œuvre de son 
projet de vie, le recours à des techni-
ques spécialisées pour le suivi médical, 
l’apprentissage des moyens de relation 
et de communication, le développement 
des capacités d’éveil sensori-moteur et 
intellectuelles, l’ensemble concourant à 
l’exercice d’autonomies optimales. 

La prévalence des polyhandicaps d’ori-
gine pré et périnatale est comprise entre 
0,7 et 1/1 000. Chaque année naissent 
700 à 800 enfants polyhandicapés. 

> L’Infirmité Motrice Cérébrale 
concerne les enfants, les adolescents ou 
les adultes atteints d’entraves partielles 
ou totales à la réalisation du mouvement 
volontaire et/ou du maintien des postu-
res (importantes difficultés motrices qui 
peuvent altérer la marche, les gestes 
de la vie quotidienne ou la parole). Ces 
limitations résultent d’une lésion céré-
brale survenue avant, pendant ou peu 
après la naissance. La lésion n’est pas 
évolutive, mais ses effets vont interfé-
rer avec le développement cérébral et 

psychologique des premières années 
de la vie. Il existe une grande variabi-
lité au niveau des troubles qui peuvent 
être peu handicapants ou aller jusqu’à 
l’absence de toute autonomie. Elle n’est 
jamais héréditaire mais peut être due à 
la prématurité et la souffrance fœtale 
aiguë périnatale. Le fonctionnement 
intellectuel peut être affecté, de façon 
non systématique. L’efficience intellec-
tuelle et les possibilités d’apprentissage 
sont très variables d’une personne à 
une autre. 

> Les handicaps rares 
On considère qu’un handicap est rare 
lorsqu’il touche moins d’une personne 
sur 2 000 ou 2 500. 80 % des handicaps 
mentaux rares sont d’origine génétique ; 
la plupart du temps, ils ne sont décelés 
qu’à l’âge adulte.

Actuellement, dans le monde, on dénombre 
entre 5 000 et 8 000 types de handicaps 
rares. De nouveaux handicaps sont réper-
toriés chaque année.

Quelques exemples de handicaps 
rares :
• Syndrome de Prader-Willi
Le syndrome de Prader-Willi est une mala-
die génétique sporadique (les risques de 
transmission au sein d’une même famille 
sont faibles), causée par une anomalie sur 
le chromosome 15.
Il concerne 1 enfant sur 10 000 à 25 000. 
Seuls 5 % des cas ont une origine 
héréditaire.
• Syndrome de Smith-Magenis
Le syndrome de Smith-Magenis est éga-
lement une maladie génétique sporadi-
que, liée à une anomalie présente sur le 
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chromosome 17. Le gène responsable de 
ce syndrome n’a pas encore été identifié 
avec précision. Ce handicap rare touche 
1 personne sur 25 000.
• Syndrome de Williams 
Le syndrome de Williams est une ano-
malie génétique causée par un défaut 
repéré au niveau du chromosome 7, 
provoquant notamment un retard mental 
léger et des malformations cardiaques. 
La grande majorité des cas se révèlent 
sporadiques (les risques de transmission 
au sein d’une même famille sont faibles). 
À l’heure actuelle, les recherches se 
poursuivent dans le but d’identifier les 
gènes incriminés.
La fréquence d’apparition de ce handi-
cap oscille entre 1/10 000 et 1/25 000 
naissances.

II
Distinction avec le 

l'essentiel

Le handicap psychique (maladie 
mentale) est différent du handicap 
mental. 
Le handicap psychique a des 
conséquences sur le comportement 
de l’individu.
Les troubles psychiques peuvent 
durer dans le temps.
Ils sont plus ou moins graves.
Ils peuvent être soignés ou atténués 
par des médicaments ou des 
thérapies adaptées.

Le handicap mental est la 
conséquence d’une déficience 
intellectuelle.
Il ne peut pas être soigné.
Mais il peut être compensé par 
un environnement aménagé et un 
accompagnement humain adapté.

handicap psychique
Afin de lever une certaine ambiguïté, il est 
important de distinguer handicap mental 
et handicap psychique dans la mesure où 
la confusion demeure encore aujourd’hui 
dans beaucoup d’esprit.

Pour l’Unapei, le handicap mental est la 
conséquence d’une déficience intellec-
tuelle. Elle peut être compensée pour partie 
par un aménagement de l’environnement 
et un accompagnement humain adapté.

L’Union Nationale des Amis et Familles de 
Malades psychiques (Unafam) définit la 
personne malade mentale comme étant 
un individu « qui souffre de troubles d’ori-
gines diverses qui entachent son mode de 
comportement d’une façon momentanée 
ou durable et inégalement grave ».

Le handicap psychique n’implique pas de 
déficit intellectuel majeur, mais est asso-
cié, soit à des pathologies psychiatriques, 
soit à des accidents tels qu’un trauma-
tisme crânien. On peut aider à distinguer 
les deux types de handicap en indiquant 
que :
> Le handicap psychique n’affecte pas 
directement les capacités intellectuelles 
mais plutôt leur mise en œuvre.
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> Il est toujours associé à des soins.
> Ses manifestations sont essentiellement 
variables dans le temps.

III
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Depuis 2005, l’accès à la cité est un droit pour tou-
tes les personnes handicapées, et sa mise en œu-
vre un devoir pour la société. Pour les personnes 
handicapées mentales, cela implique d’engager des 
actions indispensables pour leur permettre d’être 
mieux intégrées et plus autonomes au quotidien. 

Cet ouvrage, édité par l’Unapei, s’adresse à tous les 
acteurs qui souhaitent s’engager dans ce nouveau 
défi : aménager l’environnement pour que les per-
sonnes handicapées mentales puissent participer 
pleinement à la vie collective. 

Ce guide est un recueil de préconisations et de 
conseils pratiques à initier pour accueillir et rensei-
gner les personnes handicapées mentales dans les 
meilleures conditions et leur rendre accessibles les 
établissements, les services ou les produits dispo-
nibles pour tout autre citoyen. Mettre en œuvre ces 
préconisations permet d’apposer le pictogramme 
S3A, symbole d’Accueil, d’Accompagnement et 
d’Accessibilité, pour permettre aux personnes handi
capées mentales de repérer facilement les lieux qui 
leur proposent un accueil, un accompagnement et 
des prestations adaptés.

Guide pratique 
de L’ACCESSIBILITÉ

UNION NATIONALE DES ASSOCIATIONS DE PARENTS, DE PERSONNES HANDICAPÉES MENTALES ET DE LEURS AMIS




