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> Nous avons mené une étude qualitative par entre-
tiens individuels et collectifs (focus groups) aupres
de jeunes (de 16 a 25 ans) touchés par une ano-
malie chromosomique (trisomie 21, microdélétion
22ql1.2 associée au syndrome vélo-cardio-facial,
ou microdélétion 7ql1.23 associée au syndrome
de Williams-Beuren) et de leurs familles, afin de
comprendre les obstacles a la participation sociale
qu’ils rencontrent lors du passage a I’dge adulte.
Confrontés a de nombreuses contraintes pour déve-
lopper des liens sociaux diversifiés et pour trouver
une place sociale, professionnelle ou non, apres
la scolarité, ces jeunes semblent attribuer la plus
grande importance a une dynamique relationnelle
positive en dehors de I'espace familial, dont ils
continuent toutefois de souhaiter la protection. <

Plusieurs anomalies chromosomiques sont a I'origine de
syndromes qui comportent des difficultés menant sou-
vent a des diagnostics de retard du développement intel-
lectuel, parfois associé a des troubles du comportement.
Ces deux caractéristiques peuvent conduire a d’impor-
tantes limitations a la participation sociale pour les per-
sonnes concernées. Dans le cadre théorique élaboré par
le réseau international sur le processus de production du
handicap (RIPPH), une situation de handicap social ou,
au contraire, de participation sociale, est la résultante
des interactions entre les individus et les environnements
qu'ils fréquentent (comportant des facteurs facilitateurs
et des obstacles & la participation sociale) [1-3].

Une enquéte qualitative sur les obstacles
a la participation sociale et au devenir
a ’age adulte

Nous avons cherché & éclairer, par une étude qualitative?,
la maniére dont se construisent les interactions entre

Vignette (Photo © Inserm/Michel Depardieu).

! «Devenir adulte avec une anomalie du développement : obstacles et facilitateurs
(Devadulte-AD) », étude financée par la fondation Maladies rares et I'université de
Montpellier, menée en collaboration par I’équipe en sciences sociales Sant.€.Si.H.
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des adolescents ou de jeunes adultes entre 16 et 25 ans, porteurs d’une
trisomie 212, d’une microdélétion de la région chromosomique 22q11.2
associée au syndrome vélo-cardio-facial®, ou encore porteurs d’une
microdélétion de la région 7q11.23 associée au syndrome de Williams-
Beuren?, et leurs environnements familiaux, éducatifs et sociaux, lors
du passage a I'dge adulte. Ces trois anomalies chromosomiques ont été
choisies parce que, malgré des symptomes différents et la variabilité
de leur expression individuelle, toutes peuvent entrainer, a des degrés
divers, des diagnostics de retard du développement intellectuel et étre

(santé, éducation et situation de handicap) de I'université de Montpellier, le centre de référence Ano-
malies du développement et syndromes malformatifs du CHU de Montpellier et le réseau Maladies rares
Méditerranée entre novembre 2015 et décembre 2017.

? La trisomie 21 (syndrome de Down) se caractérise par un morphotype évocateur du diagnostic et des
difficultés dans le développement intellectuel. Des malformations peuvent étre présentes, notamment
une malformation cardiaque dans 40 a 50 % des cas.

¥ Appelé également syndrome de DiGeorge. Environ 70 % des enfants atteints de cette micro-délétion
présentent des malformations cardiaques et environ 70 % des anomalies de la partie supérieure de la
bouche. Des troubles de I’apprentissage peuvent apparaitre, accompagnés ou pas par des difficultés dans
le développement intellectuel.

“ Le syndrome de Williams-Beuren associe malformations cardiaques (75 % des cas), retard psychomo-
teur et profil cognitif caractérisé par de grandes difficultés dans le domaine visio-spatial.
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liées a des limitations a la participation sociale. Nous avons en effet
constaté que les jeunes concernés et leurs familles se trouvent confron-
tés & des situations sociales similaires. A I'dge de la majorité civile ou
peu apres, ces jeunes doivent passer des dispositifs de prise en charge
de I’enfance a des dispositifs destinés aux adultes. Il s’agit alors, pour
ces jeunes, de conclure leur scolarité et de s’engager ou non dans une vie
professionnelle, en milieu ordinaire ou en milieu protégé, et de décider
quel sera leur lieu de vie : appartement autonome, foyer d’accueil médi-
calisé, ou autre.

Le recrutement des participants a été réalisé, dans la plupart des cas,
par le centre de référence Anomalies du développement et syndromes
malformatifs du CHU de Montpellier, qui a contacté des jeunes entre 16
et 25 ans, suivis dans le cadre de chacune des trois anomalies chromo-
somiques retenues. Les associations Trisomie 21 Hérault, Génération 22,
Autour des Williams, Fédération Williams France Rhéne-Alpes et trois
établissements médico-sociaux ont également contribué au recrute-
ment des participants. Nous avons rencontré les 31 familles qui ont
répondu favorablement a cet appel & participation : 12 comprenaient un
jeune avec une trisomie 21, 12 un jeune avec une microdélétion 22q11.2,
et 7 un jeune avec une microdélétion 7q11.23 (Tableau 1).

Nous avons abordé I'expérience et le parcours de vie des jeunes lors
d’entretiens de type récit de vie et de pratiques avec les jeunes eux-
mémes, mais aussi avec leurs parents, rencontrés séparément quand
cela était possible (Tableau I1). Le passage & I’dge adulte a été évoqué
plus en détail lors de trois focus groups composés d’un petit groupe de
parents pour chaque syndrome retenu. Les entretiens et les focus groups
ont donné lieu a des enregistrements audiophoniques avec I"accord des
participants. Uanalyse de ces données a mis en évidence deux préoccu-
pations principales quant au devenir a I’dge adulte : 'une, influencée
en grande partie par la trajectoire scolaire, concernait la place sociale
occupée a 'issue de la scolarité, et I’autre concernait le lieu de vie.

Les « combats » pour ’idéal de la scolarité ordinaire
La plupart des parents utilisent le terme combats pour caractériser les

difficultés rencontrées pour faire reconnaitre ce qu’ils estiment étre
les besoins spécifiques de leurs enfants et faire valoir leurs droits a

compensation aupres des institutions : école, inspection
académique, maison départementale des personnes
handicapées. Ces combats se répétent a chaque tran-
sition entre un cycle scolaire et le suivant. Il incombe
aux familles de se renseigner sur leurs droits, de vérifier
qu’ils sont reconnus, et méme parfois d’en informer les
institutions avec lesquelles elles entrent en contact. Les
combats pour la scolarité s’articulent autour de deux
enjeux principaux : d’une part, la qualité et la durée
des apprentissages, afin de placer les enfants dans des
conditions adaptées pour réaliser le maximum de progrés
possible, et, d’autre part, le type d’environnement sco-
laire, ordinaire ou spécialisé (Tableau I/1).

La plupart des parents s’efforcent de maintenir les enfants
a I’école ordinaire le plus longtemps possible et redoutent
les orientations en école spécialisée. Nous avons toute-
fois rencontré deux cas ou, aprés avoir pu inscrire leur
enfant a I’école ordinaire, les parents ont opté pour le
passage & I’école spécialisée. Pour Patricia®, porteuse
du syndrome de Williams-Beuren, c’était a la demande
de I'enfant elle-méme, qui se sentait excessivement en
souffrance a I’école primaire ordinaire et qui a souhaité
étre inscrite A I’institut médico-éducatif (IME) proche de
son école. Dans le cas de Julien, porteur d’une trisomie 21,
les parents étaient tellement insatisfaits de la pédagogie
de la classe adaptée dans le college fréquenté par leur
fils, qu’ils ont décidé d’opter pour un IME. €nfin, Sarah a
pu étre maintenue a I’école ordinaire jusqu’a la fin du col-
lege, mais a souffert des moqueries et des mises a I'écart
de ses camarades. Cela confirme, comme d’autres travaux
[4-8] Pont déja relevé, que la présence dans le milieu
ordinaire d’un individu ayant des incapacités ne suffit
pas a elle seule a créer les conditions d’une participation
sociale effective et satisfaisante.

5 Pour préserver la vie privée des jeunes participant a I’étude, un prénom d’anony-
mat a été attribué a chacun.

Familles rencontrées

; Nombre dont recrutés
Anomalie .
. de patients par le centre
chromosomique . L.
recrutés de référence
Trisomie 21 12 (8H + 4F) 8
Délétion 22ql1.2 12 (7H + 5F) 12
Délétion 7q11.23 7 (2H + 5F) 7
Total 31 (17H + 14F) 27

. dont recrutés
dont recrutés

par des
par des - o
o établissements
associations L. .
médico-sociaux
2 2
0 0
0 0
2 2

Tableau I. Nombre de familles rencontrées par syndrome et par mode de recrutement.
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Entretiens réalisés

avec un parent avec le jeune

avec le jeune seul ou les parents et son Total
seul(s) ou ses parent(s)

Trisomie 21 5 8 5 18
99)
Délétion 22q11.2 11 12 0 23 —)
v

Délétion 7q11.23 6 5 1 12
f o

Total 22 25 6 53

Tableau Il. Nombre et configuration des entretiens réalisés.

Par ailleurs, nous constatons des différences concernant le recours ou  2) Soit, plus rarement, les parents pensent que leur >
non aux dispositifs de compensation existant en milieu scolaire ordi- enfant peut se passer de compensation et choisissent %
naire. Lorsque les familles n’y ont pas recours, on observe deux types de ne pas mettre les personnels scolaires au courant de =
de situations : ’anomalie chromosomique. Dans ce cas, le phénomene e
1) Soit le recours est souhaité mais impossible @ mettre en place de surcompensation ou d’autocompensation qui se met
a cause d’un manque de ressources disponibles dans les établis- en place engendre beaucoup de travail complémentaire
sements : absence d’assistante de vie scolaire (AVS), de classe & la maison de la part des enfants et de leurs parents
pour I’inclusion scolaire (CLIS) ou d’unité localisée pour I’inclusion  pour maintenir le rythme des apprentissages.
scolaire (ULIS) dans les établissements & proximité, et absence
de volonté dans les établissements de se procurer des ressources. Penser I’avenir aprés I’école :
Dans ce cas, les parents s’activent pour revendiquer I'effectivité entre désir des enfants et désir des parents
d’une offre de compensation, et s’allient avec d’autres parents
en rejoignant des associations spécialisées dans I’anomalie chro- Les combats reprennent au moment de I’éventuelle
mosomique de leur enfant, lorsqu’ils en ont connaissance. Des entrée dans la vie professionnelle. Seuls cing des 31
inégalités territoriales dans la distribution des services spécialisés  jeunes interviewés ont déja une situation qui pourrait
font que le lieu de résidence affecte les possibilités des familles de  étre considérée comme stable au moment de I’entretien
réunir les meilleures conditions pour la réussite de leurs enfants et (Tableau V). La plupart des autres jeunes rencontrés,
pour une vie scolaire sereine. Si les villages, les petites villes ou les  soit sont proches du terme de leur scolarité (en milieu
quartiers des villes plus grandes peuvent dans certains cas favori- ordinaire ou spécialisé), soit ont terminé leur scolarité
ser la participation sociale des jeunes parce que tout le monde les ou sont sortis des établissements scolaires et sont a
connaft, les accepte et participe a leur accueil et a leur protection, la recherche d’un emploi. La plupart des jeunes inter-
en revanche les contextes les plus éloignés des grandes villes sont  viewés réfléchissent a leur avenir avec leur famille et
souvent les plus touchés par la pénurie de services d’accompagne- avec leurs éducateurs, et ont déja eu des expériences
ment qualifiés. de stage en milieu professionnel.
Derniére scolarité des jeunes rencontrés
Classe adaptée Scolarité partagée
IME /IMPro Classe ordinaire dans ’école (IME + école
ordinaire ordinaire)
Trisomie 21 10 0 1 1
Délétion 22ql11.2 4 6 2 0
Délétion 7q11.23 6 0 1 0
Total 20 6 4 1
Tableau lll. Derniére scolarité des jeunes rencontrés. IME : institut médico-éducatif ; IMPro : institut médico-professionnel.
m/sn® 11, vol. 37, novembre 2021 1023
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Derniére situation connue

T vt ongsar e g dojour
Trisomie 21 1 2 0 8 1
Délétion 22ql1.2 1 0 6 5 0
Délétion 7q11.23 0 0 0 6 1
Total 2 2 6 19 2

Tableau IV. Derniére situation connue des jeunes rencontrés. ESAT : établissements et services d’aide par le travail.

Nous constatons qu’il est tres difficile de laisser émerger un projet
exprimé par le jeune lui-méme dans un contexte qui restreint les
possibles ; c’est pourquoi les parents s’efforcent parfois de fournir un
cadre aux désirs de leurs enfants. Il s’agit, dans leur perspective, de
les orienter vers des projets qu’ils considerent réalistes, pour éviter des
désillusions. €n effet, lorsque leur enfant a été encouragé a expliciter
ses désirs d’activité professionnelle, une frustration a pu naitre de
Ilimpossibilité de trouver une place correspondant a ceux-ci. Lidéal
de Pinclusion en milieu ordinaire pese sur les familles, dont certaines
craignent Iirréversibilité des choix qui leur sont proposés. Ainsi, les
parents se demandent si leur enfant sera en mesure de revenir vers le
milieu ordinaire aprés une expérience douloureuse en milieu protégé,
et vice versa. C’est donc la question des passages entre les différents
types d’environnement et de leur décloisonnement qui est souvent
posée. Parmi les neuf jeunes qui sont passés a I’école spécialisée
apres étre restés dans I’école ordinaire jusqu’au collége, sept I'ont
fait en raison du niveau d’exigence de I’école ordinaire. Pour les deux
autres, les enseignants ont suggéré a la famille de les faire passer par
I’enseignement spécialisé en institut médico-éducatif (IME) puis en
institut médico-professionnel (IMPro), au moins en fin de scolarité, de
maniére a pouvoir bénéficier des passerelles vers le travail en milieu
protégé, qui leur resteraient autrement fermées.

Nous avons constaté, aussi bien dans les situations amenées a évoluer
que dans celles déja stabilisées, qu’il existait des ressentis variables
a I'égard du travail en milieu protégé comme en milieu ordinaire. Les
mauvaises expériences de stages en milieu protégé concernent surtout
des jeunes qui n'avaient jamais fréquenté des personnes ayant des
déficiences variées au sein d’espaces spécialisés et qui, en faisant
I’expérience de stages dans un établissement et service d’aide par le
travail (ESAT), ne se considéraient pas assimilables a ces personnes.
Les expériences positives de travail en milieu protégé (ESAT) mettent
en évidence une plus grande facilité pour construire des liens avec
les pairs et vivre une situation de participation sociale effective.
Pour cette raison, Antoine, porteur d’une trisomie 21, a préféré le
travail dans ce milieu, bien qu’il ait eu aussi la possibilité de tra-
vailler en milieu ordinaire, et Angeéle, également porteuse d’une
trisomie 21, se satisferait du travail dans un ESAT alors que ses
parents auraient des attentes différentes. Les ESAT sont toutefois
devenus plus sélectifs qu’ils ne I’étaient au moment de leur création
en 1957 [9]. Par exemple, I’'un des acquis demandés par plusieurs
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de ces établissements est que la personne se déplace
seule dans les transports en commun. Or seul un petit
nombre des jeunes rencontrés en sont capables. De
plus, des enquétés mentionnent que certains ESAT
refusent a priori les personnes trisomiques. Les jeunes
porteurs du syndrome de Williams-Beuren rencontrent
des difficultés similaires : pour eux, les options
restent limitées et ne correspondent pas forcément
a leurs aspirations. Alors que certains jeunes sont
tres demandeurs de métiers favorisant les contacts
personnels, il leur arrive de ne pas étre retenus pour
des tdches professionnelles qui supposent des inte-
ractions sociales (accueil, vente, etc.).

Uexpérience de travail en milieu ordinaire apparait plus
facile pour les jeunes dont les familles ont eu recours
aux dispositifs en faveur des personnes handicapées
(reconnaissance de la qualité de travailleur handicapé,
contrats aidés) et ont recu 'accompagnement d’un
réseau associatif pour leurs démarches. Parfois, comme
pour Lise, porteuse d’une trisomie 21, 'inclusion en
milieu ordinaire a été réalisée en s’opposant a I'avis des
médecins et des enseignants, qui, d’aprés les parents,
sous-estimaient les capacités de leur enfant.

Une situation particuliere, que I’on pourrait qualifier
de liminale [10], touche plus fréquemment les jeunes
porteurs du syndrome vélo-cardio-facial. Cing des
12 jeunes rencontrés ne sont ni scolarisés, ni employés,
tout en ayant achevé ou abandonné leur scolarité
depuis plus d’un an. Plusieurs n'arrivent pas a trouver
un poste de travail en milieu ordinaire qui soit adapté
a la fois & leurs désirs et a leurs difficultés (difficultés
d’articulation des mots, difficultés de mémoire ou de
concentration, ou forte anxiété). Par ailleurs, certains
se pergoivent comme trés différents des personnes
accueillies dans les ESAT et ne souhaitent pas intégrer
ce type d’établissement. Une peur de I’échec a conduit
Hugo a éviter ou a se retirer du travail en milieu ordi-
naire ot il aurait pourtant été accueilli par I’employeur.
Chez ces jeunes, en effet, la conscience du diagnostic
médical peut parfois venir renforcer leurs sentiments



de peur ou d’inadéquation, les amenant a attribuer toutes leurs diffi-
cultés a anomalie chromosomique et les conduisant a s’auto-exclure
également des activités de sport et de loisir.

€n définitive, il apparait difficile pour les parents d’envisager le « non-
travail » comme une éventualité non stigmatisante. Quand le jeune
ne peut pas travailler parce qu’aucun établissement professionnel ne
I’accueille, en milieu ordinaire ou protégé, on observe un fort ressenti
de culpabilité ou d’échec chez les parents. U'acces au travail est mis en
exergue comme une réussite, ce qui crée une hiérarchisation implicite
entre les jeunes. Dans cette configuration, rejoindre un atelier théra-
peutique occupationnel (ATO) est vécu comme une solution de dernier
recours, particulierement douloureuse pour la famille.

L'analyse des matériaux de terrain recueillis souligne ainsi I'impor-
tance des dimensions liées a la santé psychique et sociale des jeunes
et de leurs familles, qui sont particulierement affectées lors du pas-
sage a la vie d’adulte. Les familles cherchent a assurer, au-dela de
leur présence, une qualité de vie aux enfants devenus adultes. Cette
qualité de vie est envisagée, dans une perspective normative, comme
découlant de I'activité professionnelle. Cependant, si la centralité
du travail et sa force symbolique sont claires pour les parents, les
jeunes, pour leur part, semblent surtout attacher de I'importance au
fait d’avoir une place dans un espace de vie qui peut leur assurer une
dynamique relationnelle positive, hors du cercle familial.

Lenvie de quitter le cadre familial
et les difficultés a s’émanciper de sa protection

La plupart des jeunes que nous avons rencontrés (19 sur 31) ont entre
18 et 20 ans, et sont dans une phase de transition et de réflexion sur
les choix possibles pour leur avenir (Tableau V). Pour plusieurs familles,
la détermination de I"avenir, professionnel ou non, de leur enfant et la
possibilité qu’il ait un revenu sont prioritaires sur la détermination de
leur lieu de vie. La possibilité de payer un loyer est souvent pergue par
les parents comme un prérequis pour quitter la maison. €n plus des
préoccupations financieres liées a I"avenir des jeunes et a leur capa-
cité a garder un train de vie confortable quand les parents ne seront
plus en mesure de s’en occuper, d’autres préoccupations parentales
concernent la capacité de leur enfant a gérer son habitation, a se pro-

téger des intrusions malveillantes et a établir des liens
sociaux. Parmi les deux personnes vivant seules dans
un logement ordinaire, nous avons constaté que celle
qui fréquente alternativement des espaces protégés
(travail dans un €SAT, vie associative) et des espaces
ordinaires (quartier d’habitation, salle de sport) béné-
ficie d’un plus ample réseau de relations. La vie en foyer
d’accueil favorise le départ de la maison dans un cadre
protégé, et facilite la création de liens avec les pairs,
incluant des rencontres amoureuses. €n méme temps,
certains parents font remarquer le manque d’intimité
qu’implique la vie dans ces institutions, la contrainte
représentée par la soumission aux rythmes et aux
normes de la vie collective, et la difficulté de surmonter
la souffrance des ruptures sentimentales qui se pro-
duisent dans le foyer d’accueil. La plupart des familles
considerent le départ de leur enfant de la maison
comme une avancée dans son évolution et comme une
étape nécessaire et souhaitée de son développement.
€n revanche, pour deux jeunes porteurs d’une trisomie
21, ’ensemble de la famille pour 'un, et quelques-uns
de ses membres pour I'autre, s’opposent au départ du
jeune de la maison parentale, qui est pergu comme une
forme d’abandon ou de rejet.

Comme I'ont montré d’autres études [4, 11], les adultes
ayant des limitations de leurs capacités intellectuelles
ou de contrdle comportemental peuvent étre caracté-
risés par une plus grande ambivalence par rapport au
statut de personne handicapée. €n effet, ce statut est
a la fois refusé par eux du fait de sa dimension stigma-
tisante, mais en méme temps accepté, voire recherché,
pour la dimension de protection qu’il procure. Ces
travaux montrent en outre que le « colit » de la partici-
pation sociale en milieu ordinaire des personnes ayant
des incapacités intellectuelles peut étre extrémement
élevé en termes de sentiment de solitude, d’isole-
ment et de souffrance affective. Dans ce contexte, les
activités de sport et de loisir, en milieu ordinaire ou

Logement habituel a la date de ’entretien

Domicile familial A[-;pa-rt-ement
individuel
Trisomie 21 8 1
Délétion 22q11.2 11 1
Délétion 7q11.23 6 0
Total 25 2

) Internat d’IME
Foyer de vie

ou d’IMPro
1 2
0 0
0 1
1 3

Tableau V. Type de logement habituel des jeunes rencontrés a la date de I’entretien. IME : institut médico-éducatif ; IMPro : institut médico-

professionnel.
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adapté, contribuent a éviter I'isolement et offrent des opportunités
pour diversifier les rencontres. Les activités en milieu protégé (dans
les associations de parents d’enfants handicapés et dans les clubs
de sport adapté) offrent tout particulierement un cadre protecteur,
ol les jeunes peuvent étre reconnus pour leurs capacités [12-14]. Les
entretiens réalisés dans le cadre de cette étude montrent que, du coté
des parents, une dialectique complexe entre protection et contrdle
s’établit, ol le fait de pouvoir exercer une forme de surveillance sur
la vie des jeunes (accompagnement par des éducateurs, vie en foyer
collectif, prise des transports en commun avec un téléphone portable
a la main) favorise les expériences en dehors de la maison parentale.
La capacité des jeunes a demander de 'aide favorise ultérieurement
la confiance des parents. De la part des jeunes, nous constatons éga-
lement des sentiments partagés entre le besoin de protection par la
famille et le désir de jouir d’espaces de liberté vis-a-vis d’elle [14].
Les fréres et sceurs, a I’égard desquels ces jeunes ressentent a la fois
de la gratitude et la pression d’imiter le modele qu’ils représentent,
constituent une source de motivation importante. Le départ des freres
et sceurs de la maison peut contribuer au désir d’aller vivre ailleurs que
chez les parents et a I’envie de montrer qu’on dispose des capacités
pour franchir ce cap. ¢

SUMMARY

Delicate transition: Building-up an adult life for young people

with developmental chromosomal anomalies

A qualitative study was performed in the South of France among young
people (16-25 years) affected by chromosomal anomalies: Down, velo-
cardio-facial, or Williams-Beuren syndromes. We conducted interviews
with them and with their parents to understand the obstacles to social
participation that they most frequently face when becoming adults.
Once their education comes to an end, young adults with developmen-
tal anomalies face several difficulties to develop and keep diversified
social ties and to find their place in society, be it with a stable job —
either in the ordinary working environment or in sheltered employment
— or by attending occupational workshops. While parents are mostly
concerned with finding a professional place for their children, the lat-
ter seem to especially value opportunities for satisfactory relational
dynamics outside of the protective frame of the family. Nevertheless,
a wish for familial protection keeps coexisting with their wish for inde-
pendence. ¢
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