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Définition

PWS est un trouble du neurodéveloppement d’origine génétique lié à un défaut d’expression de 
certains allèles d’origine paternelle sur le chromosome 15q11-q13.  

LE SYNDROME DE PRADER-WILLI

-50% délétion paternelle chromosome (FISH +)

-45% disomie maternelle 

-< 2% déficit d’empreinte 

-1-3%translocation



Prise de poids 
Excessive 

Hyperphagie/ addiction alimentaire 

Anorexie 

Hypotonie
Déficits de succion
Déficits de prise de poids 
Déficits des interactions
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Troubles du comportement

Troubles endocriniens

Déficience Intellectuelle
Troubles des apprentissages
Deficits des habiletés sociales
Troubles de la régulation des 
émotions

Déficits hypothalamo-hypophysaires, prémature adrénarche± puberté précoce, 
diabète, dysfonction des systèmes ocytocine  & ghreline

LE SYNDROME DE PRADER-WILLI : 
UNE TRAJECTOIRE DÉVELOPPEMENTALE PARTICULIÈRE SOUS INFLUENCE ENDOCRINIENNE, METABOLIQUE ET 

NUTRITIONNELLE : UN MODELE PHYSIOPATHOLOGIQUE

Tauber et al Lancet diab endocrinol 2021



Troubles endocriniens et
métaboliques

Troubles du comportement
alimentaires et de l’appétit

Troubles du comportement

Déficit en hormone de croissance
Hypogonadisme
Hypothyroïdie
Déficit Corticotrope
Prémature pubarche
Diabète

Emotions
Addictions
Troubles des habiletés sociales

LE SYNDROME DE PRADER-WILLI : DYSFONCTION ET  ANOMALIE DU DÉVELOPPEMENT 
HYPOTHALAMIQUE

Dysautonomie

Troubles du sommeil 
Thermorégulation 
Troubles hydroélectrolytiques
Troubles digestifs
Troubles régulation cardiaque et TA 

ghreline ↑
anorexie→hyperphagie
ocytocine ↑ 



HYPERPHAGIE ALIMENTAIRE DANS LE SPW :
DE QUOI PARLE T’ON?

-pensée pregnante pour la nourriture et tout ce qui s’y rapporte

-recherche et stockage d’aliments, chapardage 

-impulsivité/impériosité alimentaire

-avant et au moment des repas : agitation et comportements anormaux (nettoyage excessif de  l’assiette, 
miettes, récurage ,surveillance des voisins ) , rituels 

-consommation d’aliments pour animaux , d’aliments non comestibles ou impropres à consommer , PICA 

-consommation excessive de nourriture/boisson pouvant aller jusqu’à la perforation digestive 

-préférences pour le sucré  

-soit prise lente et minutieuse sans signaux de diminution de la faim 

-soit gloutonnerie et risque de fausse route 
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PAS DE DOUTE , PAS D’ESPOIR, PAS DE DÉCEPTION 



HYPERPHAGIE ALIMENTAIRE DANS LE SPW :
DE QUOI PARLE T’ON?

- Autres conduites addictives : tabac +++ plus rarement alcool

-recherche et stockage d’objets, cleptomanie 

-impulsivité globale 

-rigidité de la pensée : difficulté de détourner l’attention

-colères lors de frustrations 

-persévérations, répétitions , rituels 

-difficulté d’apprécier les quantités (shampoings, distance, répétitions) 



trois dimensions :

(1) le comportement qui décrit les moments, la fréquence, les actions et le

marchandage mis en place pour obtenir de la nourriture,

(2) le drive qui décrit le besoin, une envie très forte (impériosité) de parler ou de

consommer de la nourriture avec les difficultés rencontrées pour détourner son

attention et sa persévération et d’éviter les frustrations et les colères

(3) la sévérité qui décrit comment la personne est envahie au quotidien par les

pensées, les paroles et les actes liés à la recherche ou consommation de nourriture.

LE QUESTIONNAIRE D’HYPERPHAGIE DYKENS 2007



1. Contrarié quand on lui refuse de la nourriture (frustration) 

2. Essaie de négocier ou manipuler (C)

3. Difficile de le détourner de sa pensée (défaut de flexibilité)

4. Recherche de la nourriture dans les poubelles (C)

5. Se lève la nuit pour manger (C)

6. Persiste à rechercher de la nourriture après qu’on lui ai dit d’arrêter (transgression) 

7. Temps passé à parler de la nourriture (S)

8. Tente de voler de la nourriture (C) 

9. En colère quand on lui dit d’arrêter de parler de nourriture (anxiété) 

10. Très malin pour obtenir de la nourriture (C)

11. Envahissement de la vie quotidienne par la nourriture ou ce qui s’y rapporte (S)

LE QUESTIONNAIRE D’HYPERPHAGIE : DYKENS 2007



Research Domain Criteria







CONCLUSIONS 

-Le SPW est un modèle pour comprendre les obésités sévères 

-La description fine du comportement alimentaire a permis de mieux décrire l’hyperphagie

-L’addiction est une grille de lecture utile sur le plan physiopathologique et thérapeutique

-L’hypothalamus est la cause de tous les symptômes observés 

-Les perspectives thérapeutiques sont multiples 
-sur un plan physiopathologique : moduler les systèmes ghreline et Ocytocine 
-d’autres approches sont à l’étude dont certaines interfèrent avec ces systèmes

-ces avancées devraient bénéficier aux obésités sévères quelle qu’en soit l’origine 







Socialisations des Pratiques Alimentaires  des 
enfants avec un syndrome 

de Prader-Willi - SoPAP

Programme de recherche sous la direction des Professeurs M. Tauber et J.P. Poulain

Amandine Rochedy - MCF sociologie

avec la collaboration de Marion Valette – Docteur en santé publique 



4 phases du programme de recherche

17

Production 
scientifique et 
opérationnelle

Compréhension des pratiques alimentaires

Méthodologies mises en œuvre 

3 sites du centre de 

référence

Approche  qualitative

Etat de l’art Typologie des mangeurs et de leur famille 

Ethnographie de familles

(N=+/-15)

Accès 
au terrain

Rapport de synthèse
Confirmation des hypothèses, dissémination des résultats, traduction des données, mise à jour et développement d’outils opérationnels

3 sites du centre de 
référence

Association Prader-Willi

France

Approche quantitative

Questionnaire parents

(N=+/-200)

Quantification

Site coordonnateur du centre de référence 
du Syndrome de Prader-Willi

Entretiens d’experts

(N=+/-15)

Administration par 

téléphone
Professionnels et 

parents

Phase 1 Phase 2 Phase 3 Phase 4

Contexte de vie

Entretiens individuels 

de l’enfant et des 

membres de sa 

famille, suivis de 

l’observation d’un 

repas

Situation 
expérimentale

Observation filmée 

des émotions faciales 

et interactions 

sociales, complétée 

par un entretien 

réflexif collectif
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