
 

- La plus grande prudence est requise chez un enfant PWS présentant une infection respiratoire même banale. Pour les plus 
petits (<2 ans), considérer la nécessité d'une surveillance hospitalière sous monitoring pendant 24H. Le syndrome d'apnées 
obstructives du sommeil, la salive épaisse, la cyphoscoliose ou l’hypertrophie adénoïdienne, associée à des voies aériennes 
supérieures étroites, l’obésité, l’hypotonie des muscles respiratoires mettent rapidement l'enfant en difficulté lors d'une 
infection respiratoire banale. 

- Les patients PWS ne font pas toujours de la fièvre: on peut avoir une infection sévère même sans température. 

- Une perturbation de la sensation de soif majore le risque de déshydratation. 

- Ils peuvent présenter une hyponatrémie de dilution (mécanisme peu connu) dès lors, toute altération de la conscience avec 
vomissement doit faire réaliser, outre la prise en charge nécessaire,  un ionogramme. 

- Ils sont très sensibles aux médicaments (en particulier les psychotropes/sédatifs), ce qui justifie l’utilisation de posologies de 
départ plus faibles. Les benzodiazépines sont contre-indiquées! 

- Ils peuvent également faire des fausses routes (trouble de la déglutition) sévères dues à leur voracité (8 % de décès) et des 
ruptures gastriques (2 % des décès) dans un accès boulimique; risque d’intoxication dû à l’ingestion possible de produits 
insalubres ou toxiques. 

- Il existe souvent une perception faible voire très faible de la douleur. 

-  L’impossibilité de vomir souvent retrouvée chez ces patients peut compliquer ou retarder le diagnostic d’un tableau digestif 
aigu. Des vomissements (ce qui est inhabituel chez l'enfant PWS) doit faire craindre une urgence vitale (abdomen aigu) ou 
une décompensation sur le plan psychiatrique (psychose). 

- Une insuffisance en cortisol, particulièrement en cas de stress, a été décrite chez certains patients. 

Le médecin ne peut : 

- se baser sur la fièvre ou la douleur 

- faire confiance à l’anamnèse et l’examen corporel  

C’est la raison pour laquelle il faut : 

- considérer les inquiétudes des parents/proches (soignants) comme opinion d’experts 

- considérer rapidement une hospitalisation pour surveillance en cas d’infection des voies aériennes 

- faire plus rapidement des examens supplémentaires 

- considérer des vomissements/un appétit diminué comme un symptôme d’alarme 

- être prudent lors de l’administration de psychotropes/sédatifs 

- considérer l’administration d’une dose de stress d’hydrocortisone (50 mg/m2/j en IM/IV). 
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SURVEILLANCE PARTICULIERE LORS D’UNE CHIRURGIE / ANESTHESIE  

- S’assurer de l’observance du jeûne préopératoire (cherche à se procurer de la nourriture en cachette, risque de syndromes 

d’inhalation à l’induction anesthésique). Contrôler l’accès à la nourriture en pré et postopératoire. 

- L’abord veineux peut rester difficile même sans obésité. 

- Il existe une instabilité du système neuro-végétatif qui peut se manifester pendant l’intervention par une hypotension, des 

troubles respiratoires (réponse physiologique anormale à l’hypercapnie et à l’hypoxie) ou digestifs (Iléus gastrique, 

occlusion fonctionnelle) – attention aux antalgiques à base de codéine ou de morphine qui augmentent la constipation. 

- Le risque anesthésique est a priori plus important chez ces patients qui peuvent présenter des complications respiratoires 

(spasmes laryngés à l’intubation, salive épaisse, scoliose avec diminution de la fonction pulmonaire, risque d’apnées ou 

d’hypoventilation post-anesthésie) et un risque thromboembolique majoré dû à l’obésité. Les patients atteints du PWS 

doivent être surveillés avec un monitoring en hospitalisation pendant les 24 premières heures au minimum (pas 

d’hospiday). 

- Le seuil de la douleur peut être élevé, ce qui peut entraîner un retard de diagnostic des complications postopératoires. 

D’autres signes doivent attirer l’attention comme l’absence de mouvements, le refus de communiquer, des gémissements, 

un changement de comportement, une raideur, une agitation, une tachycardie, des anomalies de la tension artérielle, une 

désaturation en oxygène. 

- Du fait de la fréquence des grattages, la cicatrisation peut être retardée et/ou compliquée par des surinfections. 

Il est recommandé d'administrer un bolus d'hydrocortisone à l'induction de l'anesthésie (vu la possible insuffisance en 

cortisol). 
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