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INTRODUCTION

La naissance d’un concept et d’un dispositif

Alors que les travaux et recherches en cours et passés n'ont pas encore stabilisé la définition du « handicap rare », 'émergence
de ce concept et la stratégie nationale qui lui est rattachée ont permis en une vingtaine d’années d'apporter une contribution
significative a la reconnaissance des besoins et des droits, ainsi qu’a 'amélioration de la qualité de vie des personnes en situation
de handicap complexe connaissant I'intrication rare de plusieurs déficiences ou troubles graves.

Il fallut attendre un groupe de travail constitué en 1996 et la restitution de son rapport ' pour qu’une premiere définition du
handicap rare soit proposée :

« Une configuration rare de troubles ou déficiences entrainant un ensemble d’incapacités nécessitant une prise en charge
particuliére qui ne saurait se limiter a la simple addition des techniques et moyens employés pour prendre en charge chacune
des déficiences considérées ».

Au fil du temps, la notion de handicap rare, et les typologies de problématiques concernées, ont été précisées pour enfin appa-
raitre comme telles dans l'article D.312-194 du code de I'action sociale et des familles, créé par le Décret n°2005-1135 du 7 septembre
2005

« Sont atteintes d’un handicap rare les personnes présentant 'une des configurations de déficiences ou de troubles associés dont
le taux de prévalence nest pas supérieur a un cas pour 10 000 habitants et relevant de I'une des catégories suivantes :

1° Lassociation d’une déficience auditive grave et d’une déficience visuelle grave ;

2° l'association d’'une déficience visuelle grave et d’une ou plusieurs autres déficiences graves ;

3° Lassociation d’une déficience auditive grave et d’une ou plusieurs autres déficiences graves ;

4° Une dysphasie grave associée ou non a une autre déficience ;

5° ['association d’une ou plusieurs déficiences graves et d’une affection chronique, grave ou évolutive, telle que :

a) une affection mitochondriale ;

b) une affection du métabolisme ;

¢) une affection évolutive du systéme nerveux ;
d) une épilepsie sévére. »

Et cest en 2009 quest posé le cadre de référence suivant pour élaborer le premier Schéma national d'organisation sociale et
meédico-sociale pour les handicaps rares :

« Conséquence d’une association rare et simultanée de déficits sensoriels, moteurs, cognitifs, ou de troubles psychiques, le
handicap rare est constitué par :

- une situation complexe (qui n'est pas la simple addition de déficits) ;

- une expertise requise, caractérisée par la difficulté et la rareté ; »*

Le Handicap rare est ainsi caractérisé par :

- la rareté des publics ;

- la rareté des combinaisons de déficiences ;
- la rareté et la complexité des technicités.

Depuis, un second schéma national d’'organisation sociale et médico-sociale pour les handicaps rares a vu le jour. Celui-ci prend
appui sur Favancée des connaissances et des actions initiées dans le premier schéma et vise a renforcer la reconnaissance
de situations de handicap peu nombreuses (rareté des publics), trés spécifiques (rareté des combinaisons de déficiences), parti-
culierement complexes et difficiles a repérer, a évaluer et a prendre en charge (rareté et complexité des techniques d’accompa-
gnement).’

1- Rapport sur les handicaps rares. Ministére du travail et des affaires sociales, décembre 1996, 83 p.
2 - Schéma national d’organisation sociale et médico-sociale pour les handicaps rares 2009-2013. (NSA, octobre 2009
3 - Schéma national d'organisation sociale et médico-sociale pour les handicaps rares 2014-2018. CNSA, juin 2015



Pour répondre au mieux aux besoins de ces situations spécifiques, un dispositif intégré Handicaps Rares sest déployé. Il repose
sur une organisation réunissant :

- Les Centres nationaux de ressources, dont les premiers furent créés en 1998, fédérés au sein du Groupement national de
coopération handicaps rares (GNCHR) ;

- Les Equipes relais maillant le territoire national ;

- Lensemble des acteurs qui interviennent en proximité aupres des personnes en situation de handicap rare.

(ette organisation intégrée vise a garantir une réponse harmonisée et collective a toute personne en situation de handicaps rare,
quel que soit son mode dentrée dans le dispositif de prise en charge et d’accompagnement.

Cette méthode de travail partenarial poursuit plusieurs objectifs :

- une approche interdisciplinaire de I'évaluation des besoins et une stratégie des réponses a apporter ;

- I'interdépendance des actions et ressources des acteurs dans la réponse aux besoins spécifiques de la personne ;
- le principe de subsidiarité des expertises.

Ce fonctionnement tend a apporter une réponse a la complexité des situations et a éviter les ruptures ou les discontinuités dans
les parcours de vie/soin, la ot la simple coordination entre les intervenants de proximité et les ressources d'expertise ne suffit plus.

Handicaps rares et maladies rares

Les notions Handicap rare et Maladie rare peuvent étre connexes, mais ne doivent cependant pas étre confondues.

Ces deux champs d’action et de recherche sont en effet distincts, méme <’ils peuvent parfois étre intriqués. D’autre part, une
maladie rare n’induit pas systématiquement un handicap rare.

Les maladies rares se caractérisent de la maniére suivante :

- Une maladie est dite rare lorsquelle touche moins d’une personne sur 2 000 ;
- Les maladies rares sont graves, chroniques, évolutives et le pronostic vital est souvent en jeu.

Le lien entre maladie rare et handicap rare n'est pas systématique. Seules certaines maladies rares ont des conséquences en
termes de handicaps rares. Cela peut notamment étre le cas, par exemple, du syndrome de Dravet dans le domaine de I'épilepsie.

Une fois le diagnostic médical posé, la réponse a la situation de handicap rare reste a construire et n’est pas résolue par les seules
expertises médicales : il Sagira alors de mesurer et de réduire 'impact des troubles repérés et de mettre en place 'accompagne-
ment le plus adapté.’
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Schéma national d’organisation sociale et médico-sociale pour les handicaps rares 2014-2018. Paris : CNSA, 2015, 154 p.
http://www.cnsa.fr/documentation/cnsa-dt-shr-v4_26-11-2015_ web.pdf
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Schéma national d’organisation sociale et médico-sociale pour les handicaps rares 2009-2013. Paris : CNSA, 2009, 144 p.
http://www.cnsa.fr/sites/default/files/handicaps_rares_premier _schema_national 2009-2013_2.zip

4 - Schéma national dorganisation sociale et médico-sociale pour les handicaps rares 2009-2013. CNSA, octobre 2009
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