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OBJECTIFS  
1/ Identifier les stratégies d'adaptation les plus fréquemment utilisées par les sujets atteints du syndrome de Usher afin de faire face aux obstacles générés par le bi-
handicap de surdicécité. 
2/ Déterminer les principaux facteurs d'adaptation psychosociale associés à la construction d'une identité positive chez les sujets atteints du syndrome de Usher. 

Le syndrome d�Usher  (Tous types) 
3 à 6 cas sur 100 000 nouveaux nés 
50% de la population sourde-aveugle 
Déficit partiel ou total de la vision et de l�audition  

 

2/ Facteurs psychosociaux associés à la construction d�une identité 
positive à l�œuvre dans les stratégies d�adaptation (relevé) 
 
Présence de relations stables et de confiance, qualité de la communication, 
compétences des interlocuteurs, accès à l�emploi et aux loisirs, capacité de 
penser sa situation de handicap, capacité à résoudre les problèmes, 
autodétermination  et  régulation émotionnelle.  
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METHODOLOGIE  
   
 

 
 
8 bases de données consultées : “Google scholar”, “Pubmed”, “psych info”, “medline”, 
“Proquest”, “Social science”, “Eric”, “Cairn”. 
 
1/Nombre d'articles identifiés dans les bases de données: 250 
          Critères d�inclusion: Recherches traitant du handicap en général (modèles et 
théorisation)  ainsi que de la description clinique, des stratégies adaptation psychosociale, des 
difficultés psychologiques et sociales, de la perception de soi des patients atteints de handicap, 
polyhandicap, de surdicécité, de maladie génétique rare et/ou  du syndrome d�Usher. 
 
2/Nombre d'articles retenus pour une évaluation détaillée : 77 
        Critères d�inclusion:  Focalisation sur les modèles du handicap et sur la description 
clinique, les stratégies adaptation psychosociale, les difficultés psychologiques et sociales et la 
perception de soi des patients atteints de surdicécité et/ou du syndrome d�Usher,  
uniquement. 
 
3/Nombre d'articles retenus pour l'analyse (cf.références infra) : 12 

          Critères d�inclusion: Recherches traitant uniquement des stratégies adaptation 
psychosociale, des difficultés psychologiques et sociales, de la perception de soi des patients 

atteints du syndrome d�Usher.  
 
 

 
 
 
 
 
 
1/Stratégies d'adaptation les plus fréquemment utilisées 
 
Accès à l'information : participation à des conférences et des colloques,  
utilisation d'internet (forums, groupes Facebook), recours à des interprètes en 
LS,  recours à l'aide des proches (pour lire les emails par exemple). 
Mobilité: mémorisation des parcours, utilisation  d'un chien guide, aide humaine 
utilisation de cartes de mobilité,  recours à l�implant cochléaire. 
Sécurité : utilisation d'un chien guide, d'alarme vibrante, de l�implant cochléaire. 
Communication : utilisation de l'implant cochléaire ou d'autres technologies 
d'amplification du son, passivité et retrait des conversations (démarche de 
protection et maîtrise des interactions), stratégies d�adaptation dans le mode de 
communication initial : passage de la LS vers LS tactile, du texte vers texte 
adapté puis braille, utilisation d'internet.  
Réussite scolaire : Optimisation de la position en classe, optimisation des 
conditions environnementales (ex: éclairage), préférence pour les classes 
adaptées.  
Accès à l'emploi : Devenir travailleur autonome, préférence pour des emplois 
liés au handicap, recours à des interprètes LS lors des réunions de travail. 
Accès aux loisirs : Etre accompagné d'un proche, pratiquer des activités 
adaptées au handicap (ex: le jardinage)  
Relations interpersonnelles : Associations, rencontres entre pairs favorisant le 

soutien mutuel, l�apprentissage d�ajustements linguistiques, une relation de 
confiance et offrant des modèles, retrait des interactions (démarche de protection 

et maîtrise des interactions), utilisation d'internet (groupe  Facebook)  

3/ Limitations de la littérature existante  
 
Ø Pas de description globale et articulée des différentes dimensions 
psychosociales de l�impact du handicap de surdicécité (dans le cadre d�une 
maladie génétique rare) sur le parcours de vie et la construction identitaire  
des personnes.   
Ø Focus massif sur les aspects négatifs de l�expérience de vie, sans identifier les 
ressources et processus de résilience et de repositionnement.  
Ø Absence de différenciation des stratégies d'adaptation utilisées en fonction du 
type de Usher (I, II ou III). 
Ø  Pas d�étude portant sur d�autres syndromes génétiques entrainant un bi-
handicap de surdicécité  (ex: Syndrome de Wolfram, Syndrome de Stickler).  
Ø Articulation rare des approches quantitatives et qualitatives, et celles-ci ne 
dépassant généralement pas une dizaine d�individus.  
Ø Manque de connaissances sur la prise en charge médicale et 
psychothérapeutique.  

 
RÉSULTATS 

4/ Perspectives  
 
Ø Conduite d�une étude mixte auprès de patients Usher (Type I, II, III), Wolfram 
et Stickler pour contourner les limites des recherches existantes, porter notre 
attention sur les différences induites par l�origine et l�histoire du bi-handicap et 
explorer la diversité des stratégies adaptatives 
Ø Création d�un modèle psychosocial, avec des critères objectifs plus ouverts 
à de possibles démarches positives, pour penser l’adaptation des patients à leur 
un bi-handicap de surdicécité. 
Ø Nécessité d�un travail interdisciplinaire. 
 


