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Contexte

Les maladies neuromusculaires rares survenant a 'dge adulte présentent une
symptomatologie transversale qui engendre une perte des capacités physiques antérieures.
Fatigue, douleur, sensation perturbée, appréhension du devenir, phases de transition liées a
I'évolution de la maladie imposent une limitation et avec elle une dépendance a l'autre.

Les travaux actuels abordent principalement la question de la dépendance au travers de
celle de la perte d’autonomie et des « aidants familiaux ». La question du vécu subjectif de la
perte d’autonomie dans une approche qualitative, d’'une part, et ses effets sur l'identité
sexuelle, d’autre part, sont actuellement inexplorés.

Nous proposons d’envisager I'identité sexuelle selon Kreisler comme le fait de se reconnaitre
et d’étre reconnu comme appartenant a un sexe. Ainsi, si l'identité sexuelle est dépendante
du regard de l'autre, le développement de la maladie rare vient-il renforcer la dépendance du
sujet, dont le corps devient vulnérable vis-a-vis des autres ? Dans quelle mesure les
modifications du corps et de ses capacités viennent impacter la dynamique familiale et les
réles parentaux, et donc genreés, jusqu’alors occupés ? L’ensemble de ces questions a
comme point d’origine les effets de la maladie rare sur le corps et les atteintes sur I'identité
sexuelle qu’elle génére.

Dans cette perspective, nous proposons de nous intéresser d’'une part au réle de I'entourage
familial et affectif du patient, mais également a celui des soignants dans les remaniements
de l'identité sexuelle liés a I'apparition et a I'évolution de la maladie, dimension qui nous
semble pertinent d’investiguer et de décrire. Bien que le travail des soignants soit identifié
comme un des aspects majeurs de la prise en charge des patients, a la fois sur le versant
technique des soins, mais également du point de vue de la relation d’aide, les études dans le
champ des maladies rares ne portent pas sur I'analyse des dimensions spécifiques de la
relation soignant-soigné qui sont engagées dans la dynamique identitaire des patients
(Manoukian, 2008 ; Mercadier, 2002).

D’autre part, 'expérience du travail est une occasion tout a fait singuliére de remettre en
guestion les conflits qui organisent la construction de I'identité sexuelle. Le travail se
présente en effet comme un médiateur irremplacable entre 'identité singuliere et le champ
social, parce qu'’il donne au sujet 'occasion de remanier le processus d’assignation du
genre. Par le travail, qui non seulement favorise I'entretien de relations sociales, mais surtout
permet au sujet d’apporter une contribution a la société, il est possible de stabiliser son
identité et de lutter (méme de maniere temporaire) contre les effets déstructurants de la
maladie (Dejours, 2009).

Objectif principal

Appréhender les remaniements de l'identité sexuelle telle qu’elle peut étre mise a I'épreuve
de la maladie neuromusculaire rare. Les résultats permettront en particulier d’établir un profil
du fonctionnement psychique relatif aux dimensions couramment explorées dans les



recherches sur les NMN. Ce profil permettra une comparaison entre les résultats de notre
recherche et les autres études déja réalisées.

Objectifs secondaires
e Elargir les connaissances et constituer une base de données de référence sur la
variable du sexe dans le cadre des maladies neuromusculaires rares.
e Enrichir les connaissances des effets de la MNM sur le vécu affectif, la vie sexuelle,
familiale et professionnelle des patients atteints a 'age adulte, sur les plans
quantitatifs et qualitatifs.

Principaux résultats

Des difficultés dans le recrutement de la population de recherche ne nous ont pas permis de
recueillir un nombre de questionnaires suffisants pour un traitement statistiquement valide
des données de cette partie de la recherche. Nous allons donc présenter les principaux
résultats tirés de I'analyse des données qualitatives de cette recherche.

Les sujets rencontrés témoignent de ce que la symptomatologie des MNM rares vient
troubler leurs éprouvés corporels du sujet sans qu’ils ne puissent d’emblée leur donner sens,
ce qui provoque chez eux un sentiment d’étrangeté a soi-méme. Toujours identique et
pourtant si différent. Ce sentiment d’étrangeté engendre une déstabilisation profonde de
l'identité du sujet. La sécurité interne constituée sur I'expérience du sentiment continu d’étre
soi est ébranlée. Face aux bouleversements de leurs repéres internes, les sujets rencontrés
vont chercher, d’abord dans le regard de leurs proches et tout particulierement de leur
conjoint s’ils vivent en couple, a valider les changements qu’ils pergoivent de leur propre
corps. Si ce sentiment d’étrangeté est souvent accentué par une non-reconnaissance par les
proches, des changements vécus par le malade, cette attitude du sujet révéle I'exigence de
mise en sens face a laquelle le place la survenue de la maladie.

L’annonce diagnostique : un moment qui fait événement

Nous avons pu relever chez certaines des personnes rencontrées, que des événements de
vie propres aux sujets atteints d’'une NMN rares pouvaient opérer comme véritables
réorganisateurs de sens, véritables aides a la nécessite du travail psychique. Outre les
enjeux des relations avec les proches que nous avons évoquées précédemment, certains
événements de vie constituent des moments fondateurs dans les réaménagements
psychiques liés a la maladie, au premier rang desquels 'annonce diagnostique. La plupart
des personnes rencontrées témoignent d’'une période, souvent longue, couramment appelée
errance diagnostique, qui se traduit pour eux par une véritable errance subjective. Un temps
hors temps au cours duquel beaucoup cherchent a donner du sens au non-sens de leur
corps qui leur échappe. Pour tous, le moment de 'annonce du diagnostic constitue un
événement fondateur dans leur histoire en ce qu’il se pose comme possible organisateur de
sens. Ainsi, ce constat nous a amené a nous décaler d’'une approche seulement traumatique
de I'annonce du diagnostic. Ce dernier peut en effet opérer comme véritable déclencheur de
ces réaménagements psychique au travers, par exemple, de la fagon dont le sujet va s’en
emparer pour (re)donner sens a une symptomatologie diffuse.

De méme, les effets des évolutions « visibles » de la maladie et l'introduction, par exemple,
d’aides techniques peuvent alors étre envisagés comme participants pleinement a ce travail
d’élaboration psychique.



Mais cependant, et au-dela du nom d’'une maladie ou d’'un essai d’appareillage, il est apparu
gue ce qui permet cette (re)mise au travail psychique tient particulierement au contexte de la
rencontre intersubjective dans laquelle ces moments de vie propres au sujet atteints d’'une
MNM s’inscrivent. La condition de ces réaménagements psychiques tient tout
particulierement dans ce que cette rencontre ne peut s’envisager sans la reconnaissance et
la prise en compte de 'engagement subjectif du malade, bien sir, mais aussi du soignant
dans la rencontre (hypothése 4).

Le travail comme soutien aux réaménagements psychiques

Bien que la nature, I'évolution et les symptdmes de la NMN rare affectant les personnes
rencontrées dans le cadre de cette recherche ont pu étre trés variables, toutes décrivent une
perte d’autonomie certaine consécutive a I'évolution de la maladie qui les conduit a
envisager une dépendance nouvelle a leur entourage. Cette situation les confronte a
'absence de maitrise et ainsi a la dimension de la passivation, ce qui est finalement assez
classigue dans le cas des maladies somatiques évolutives. Or, il apparait que, pour les
personnes encore en activité professionnelle, la problématique de 'autonomie, dans ses
rapports avec l'autre, peut se trouver redéployée a nouveau frais dans I'expérience
subjective du travail (hypothése 5).

Pour ceux encore en activité, la sphére professionnelle se fait 'un des lieux privilégiés de
I'expérience des effets de I'atteinte d’'une MNM. Les personnes rencontrées témoignent de
ce que la situation de travail actualisé la question de la perte et de la limitation de la
performance particulierement mobilisées par ce type d’'atteinte. Pour beaucoup, les effets de
la maladie, et parfois de son aggravation, ont nécessité des aménagements substantiels de
leur cadre de travail, voir méme parfois une réorientation professionnelle contrainte. Or, et au
regard de ces situations, il apparait que des mouvements de réaménagements de l'identité
sont consécutifs a son expérience subjective du travail, au cours de laquelle, la
problématique de I'autonomie, dans ses rapports avec 'autre, peut se trouver redéployée a
nouveaux frais. C’est pour certains une véritable une conquéte que d’étre seul dans leur
bureau et de bénéficier de rapports de confiance de la part de son responsable dans la
réalisation de son activité : « je suis autonome ». Le maintien dans I'activité leur confére par
ailleurs une forme de reconnaissance visible. La dimension de I'utilité de leur contribution
leur permet de dépasser la visée purement « occupationnelle » du travail et de réenvisager
I'histoire de leur parcours professionnel a nouveaux frais. Les possibilités de
réaménagements mobilisées dans le cadre du travail témoignent de ce que les formes de
reconnaissance par I'autre contribuent a un questionnement renouvelé sur leur identité.

Ainsi les réaménagements de la vie professionnelle (adaptation du poste de travail,
changement de poste, de profession...) sont autant d’occasions de mise au travail psychique
permettant de réenvisager, par exemple, la question de 'autonomie dans le travail voire
méme de I'histoire de son parcours professionnel, comme autant de possibilités de
poursuivre I'exercice de la créativité singuliere.

Intérét social

L’'un des intéréts majeurs de cette recherche est de permettre de resserrer les liens entre le
monde de la recherche et les associations de malades, entre le monde médical et les
associations de malades.



La recherche ne peut se déployer indépendamment de la participation active et volontaire
des malades, en vue de permettre I'analyse et la compréhension de leur vécu a travers leurs
récits et expérience. De cette confrontation renouvelée et dynamique émerger des pistes de
travail pour améliorer les dispositifs cliniques de prise en charge des patients.

L’'un des axes forts dégagés par notre recherche concerne les enjeux de la relation et tout
particulierement la relation patients/soignants dans les réaménagements de l'identité propres
a la survenue et aux effets d’'une maladie neuromusculaire rares. Ainsi, des actions en
matiére de formation auprés des associations de patients, ainsi que des réseaux
professionnels sont a envisager en vue de mettre en avant les enjeux psychiqgues de la
maladie et de son évolution sur l'identité.

La mise en rapport avec des acteurs du monde social et de I'entreprise permettrait le
développement de modules de sensibilisation abordant la spécificité du rapport subjectif au
travail pour l'identité pour les personnes en situation de handicap, et plus spécifiquement
dans le cadre d’'une maladie évolutive.

Les descriptions proposées sur les retentissements psychologiques des maladies
neuromusculaires rares, ainsi que les pistes d’action dégagées concernant le parcours
professionnel, mais aussi I'organisation des soins peuvent étre mises a profit des
descriptions concernant d’autres pathologies rares et évolutives.

Pour plus d’'information sur ce projet
e Le rapport de recherche est consultable sur le site de la CNSA : www.cnsa.fr
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