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PRÉFACE
À LA TROISIÈME ÉDITION
Plus de dix ans se sont écoulés depuis la dernière édition de cet ouvrage qui fait suite à Introduction à la psychologie du développement, des mêmes auteurs et dont la 3e édition revue et augmentée a été publiée en 2008 dans la même collection. Depuis tout ce temps, les handicaps de l’enfance reviennent régulièrement sous les feux de l’actualité, que ce soit à propos de l’autisme pour lequel un troisième plan a été annoncé en mai 2013 ou via l’annuel Téléthon dont les recettes ont permis d’accroître nos connaissances sur le génome humain. D’aucuns, comme la remarque nous a été faite lors de la première édition de cet ouvrage, refusent l’idée de considérer l’autisme comme un handicap. Ceci témoigne du fait que la question du handicap est à la fois polémique et pluridimensionnelle. Depuis plus de dix ans, nos connaissances sur les handicaps ont encore progressé, ce qui n’est pas sans avoir un certain nombre de retombées à la fois sur l’évaluation et la prise en charge des personnes concernées. Il nous semble que trois tendances se dessinent : 1) plus encore que ce que nous avions pu décrire dans les éditions précédentes du même ouvrage, les travaux sur les enfants handicapés mettent encore davantage l’accent sur les compétences de ces enfants, compétences sur lesquelles peuvent s’étayer les prises en charge, et pas seulement sur leurs déficits ; 2) les études interhandicaps sont de plus en plus nombreuses et permettent d’accroître nos connaissances à la fois sur le développement « normal » et « troublé » ; 3) si nos connaissances ont progressé, elles progressent de manière totalement « morcelée » illustrant par là les demandes qui sont faites aux chercheurs de produire et publier de plus en plus rapidement des résultats de recherche très parcellaires et focalisés. Si l’on intègre ces trois tendances avec le fait que chaque enfant est différent : il naît, grandit et se développe dans un environnement qui lui est propre et lui donne accès à des expériences diverses, ceci a pour conséquence le fait que pour un même type de handicap, les profils cliniques de ces enfants seront singuliers, ce qui rendra d’autant plus difficile la tâche de rendre compte de descriptions générales des enfants handicapés dans les chapitres qui suivent !
La loi « pour l’égalité des droits et des chances, la participation et la citoyenneté des personnes handicapées » promulguée en France en 2005 a contribué à mettre l’accent sur l’inclusion dans la société ordinaire, sur l’autonomie et les droits des personnes concernées, moins sur les déficiences que sur ce qui fait obstacle à la participation à la vie en société, ce qui en retour a modifié les pratiques et a encore encouragé l’insertion scolaire, professionnelle et sociale des personnes handicapées en milieu ordinaire. Il reste cependant encore beaucoup à faire pour que change notre regard sur ces enfants différents, puisse cet ouvrage contribuer à y parvenir.



INTRODUCTION
Cet ouvrage s’adresse à tous ceux qui sont concernés par le développement psychologique des enfants handicapés : les étudiants en psychologie, bien sûr, pour lesquels il a avant tout été écrit, surtout ceux de licence qui hésitent encore sur un choix d’orientation mais aussi pour les étudiants de master qui souhaitent effectuer stages et/ou mémoires dans le secteur de l’enfance au développement troublé et/ou qui envisagent une insertion professionnelle dans ce secteur et pour lesquels il constitue un ouvrage ressource. Cet ouvrage intéressera enfin les professeurs des écoles en formation dans les ESPE ou en exercice, les éducateurs, les travailleurs sociaux, les médecins en formation et en exercice et les parents qui trouveront ici rassemblées, de façon volontairement claire et didactique les connaissances de base sur les différents handicaps et leur retentissement sur les différents secteurs du développement psychologique de l’enfant. À ce titre, Handicaps et développement psychologique de l’enfant vient combler un manque ; il n’existe pas en effet à notre connaissance d’ouvrage récent faisant le point sur cette question dans le contexte francophone et rédigé de manière accessible et actualisée.
Même si Handicaps et développement psychologique de l’enfant est spécifique, il est en quelque sorte la suite logique d’un autre volume des mêmes auteurs paru dans la même collection : Introduction à la psychologie du développement : du bébé à l’adolescent (Tourrette & Guidetti, 2008, 3e édition), portant sur le développement de l’enfant au développement typique. Il y sera donc fait référence souvent et nous conseillons au lecteur souhaitant connaître les principaux concepts, théories et méthodes en psychologie du développement de s’y reporter.
Compte tenu de la taille et de l’objectif de cet ouvrage, un certain nombre de choix ont dû être réalisés. Ainsi, il n’a pas été possible de faire figurer ici les repères d’âge concernant la mise en place des grandes fonctions (marche, langage…) observés chez l’enfant typique. La compréhension du développement psychologique de l’enfant handicapé nous paraissant difficile sans avoir en mémoire ces repères, nous conseillons au lecteur intéressé de se reporter à notre précédente publication citée ci-dessus. Nous essaierons de dresser un état actuel le plus complet possible de la recherche sur le développement psychologique des enfants avec handicaps et troubles du développement même si parfois les données sont parcellaires et contradictoires. Nous nous situerons résolument dans une approche comparative qui est depuis plusieurs années celle de la recherche dans ce champ (cf. par exemple Mellier & Lecuyer, 2003) où l’on met davantage l’accent sur les processus mis en œuvre par les enfants avec handicaps dans telle ou telle tâche par rapport à une approche plus ancienne (en vigueur dans les années 1960-1970) où il était fait un systématique constat de déficit en comparant enfants handicapés et tout-venant (normaux) sur les scores globaux à différentes épreuves. Dans cette perspective, l’enfant handicapé était alors considéré comme un enfant normal avec « quelque chose » (la vue ou l’audition par exemple) en moins. Nous considérons au contraire que, comme les autres, les enfants handicapés sont des êtres en développement dont les conduites se construisent à partir de leur déficience. Les travaux étant encore peu nombreux dans cette perspective, ceux de la première approche seront également évoqués.
Nous avons ensuite volontairement restreint notre approche aux handicaps moteurs, sensoriels et mentaux les plus fréquents (même si nous aurons l’occasion d’y revenir, cette classification est restrictive) et sur lesquels nous disposons de suffisamment d’informations. À ce sujet, les données d’ordre psychologique dont fait état la littérature sur les enfants handicapés sont très hétérogènes, certains types de handicaps ayant été particulièrement étudiés, d’autres beaucoup moins. Ainsi, depuis quelques années, on s’intéresse à nouveau au développement psychologique des enfants myopathes grâce aux contrats qui ont pu être conclus entre des équipes de recherche et l’Association française contre les myopathies. Les enfants avec autisme font toujours l’objet de nombreuses recherches et sont intégrés dans des études comparatives interhandicaps. On pourra d’ailleurs s’interroger, même si ce n’est pas le lieu de le faire ici, sur la médiatisation et l’intérêt suscité à la fois auprès des chercheurs et du grand public pour certains handicaps au détriment de certains autres. De même, certains secteurs du développement psychologique (par exemple la construction de l’espace chez l’enfant aveugle) ont été beaucoup plus étudiés que d’autres. Enfin, dans chaque catégorie de handicap, on peut observer une grande variabilité dans le développement psychologique des enfants ; cela est dû à l’existence de différences individuelles parfois considérables entre enfants du même âge mais aussi à l’association éventuelle d’autres troubles au handicap lui-même. La présence de nombreux polyhandicaps vient donc encore compliquer la définition des populations d’étude. Tout cela explique l’hétérogénéité des données dont il sera fait état dans les chapitres suivants.
Enfin, en ce qui concerne la définition des handicaps, point encore sujet à controverse en particulier à propos de la distinction entre maladie mentale et handicap mental, nous évoquerons en particulier la « Classification internationale du fonctionnement, du handicap et de la santé » adoptée par l’OMS en 2001 sur laquelle un consensus relativement large semble être réalisé sur le plan international et qui a inspiré la loi française du 11 février 2005 pour « l’égalité des droits et des chances, la participation et la citoyenneté des personnes handicapées ». En règle générale, les différents handicaps seront abordés d’abord à partir de la description des troubles, de leur étiologie, de leur incidence sur les grands secteurs du développement psychologique de l’enfant, nous traiterons enfin de l’inclusion scolaire et sociale des enfants handicapés, ce qui compte tenu des objectifs didactiques de la collection est un plan logique.
Nous attirons d’emblée l’attention du lecteur sur l’extrême hétérogénéité que l’on peut rencontrer au sein d’une même catégorie d’enfants handicapés en fonction de l’étiologie, du degré de l’atteinte ou encore de l’âge de survenue du handicap. Rien de commun en particulier entre un handicap congénital (présent à la naissance) et un handicap acquis ; dans le premier cas, les grandes fonctions psychologiques se mettent en place à partir de la déficience, dans le second cas, un développement normal a pu avoir lieu, la déficience va se greffer sur les acquisitions déjà réalisées. Par ailleurs, il n’y a pas de relation stricte et directe entre l’importance apparente du handicap et les possibilités d’adaptation sociale future, compte tenu du résultat toujours difficilement prévisible de l’interaction entre l’individu et son environnement. Dans ces conditions, décrire « le » développement psychologique des enfants handicapés relève parfois de la gageure, nous essaierons de nous en tenir à des tendances qui, en l’état actuel de la recherche et compte tenu de l’évolutivité de la question, paraissent les moins discutables possibles. Notre entreprise est encore rendue plus difficile du fait que souvent, les travaux regroupent dans une même catégorie les sujets porteurs de handicaps d’étiologie distincte ou dont les moments de survenue du handicap diffèrent. Une autre remarque relative à un état de fait récent montre encore la difficulté de la description de tendances générales : de plus en plus souvent en effet, les enfants handicapés sont soumis à des programmes d’intervention précoce, il est donc difficile de savoir dans ces conditions ce qui est précisément évalué et de faire la part des effets de l’éducation précoce. Enfin, pour des raisons didactiques mais aussi de contenu, aucun parti pris théorique n’a été retenu, si ce n’est celui de l’approche développementale. Nous avons ainsi tenté de présenter les différents points de vue sur le plan des faits et de leur interprétation de la manière la plus objective possible.
L’ensemble de l’ouvrage se compose de cinq chapitres : le premier chapitre est une introduction au problème du handicap, il précise quelques points de terminologie et présente la situation des enfants handicapés dans notre pays. Dans les trois chapitres suivants, seront abordés les handicaps moteurs (chapitre 2), sensoriels (chapitre 3) et mentaux (chapitre 4). Un dernier chapitre, le chapitre 5, portera sur l’accueil de l’enfant handicapé tant dans sa famille que dans les structures spécialisées qui peuvent le recevoir jusqu’à la fin de son adolescence. Il nous a paru intéressant de faire figurer en annexe un récapitulatif des références des textes de loi (des décrets et circulaires) récents qui définissent et organisent la prise en charge de l’enfance et de l’adolescence handicapée en France d’une part, un index des sigles utilisés dans le domaine du handicap d’autre part même si nous avons bien conscience du fait qu’aussitôt publié un tel récapitulatif est déjà obsolète !
À la fin de chaque chapitre, une bibliographie permet au lecteur d’aller plus loin et d’approfondir tel ou tel point qui aura suscité plus particulièrement son intérêt. En fin d’ouvrage, la bibliographie générale comporte l’ensemble des références citées dans le texte et permet donc au lecteur d’aller encore plus loin s’il le souhaite. Un index thématique permet d’accéder très facilement à la plupart des concepts clés abordés dans l’ouvrage.
Malgré tous les progrès réalisés sur le plan médical et scientifique depuis les vingt dernières années, le handicap est encore et toujours hélas un sujet d’actualité. Même si un certain nombre de pathologies sources de handicaps il y a encore une vingtaine d’années ont disparu (comme la poliomyélite par exemple, du moins en France), paradoxalement l’exigence de l’enfant parfait qui caractérise nos sociétés occidentales s’accompagne, rançon du progrès (?), d’une stagnation voire d’un accroissement de certains handicaps liés aux progrès de la science comme par exemple dans le cas des séquelles de naissances très prématurées liées à la réanimation d’enfants de très faible poids. De même, les accidents de la circulation, certes en baisse mais toujours fréquents chez les adolescents et jeunes adultes, peuvent avoir pour conséquence des handicaps moteurs. Ailleurs dans le monde, la « guerre du pauvre » que constituent les mines antipersonnel prive chaque jour des centaines d’enfants de la possibilité de se mouvoir et de jouer. Puisse cet ouvrage permettre de porter un regard le plus objectif possible sur ces enfants différents car si « ce ne sont pas des enfants comme les autres, comme les autres, ce sont des enfants » (CTNERHI, 1982 : 7).




CHAPITRE 1
LES HANDICAPS : DÉFINITIONS ET STATISTIQUES
1. QUELQUES POINTS DE TERMINOLOGIE
2. LES DIFFÉRENTS HANDICAPS
3. LES PROBLÈMES LIÉS À L’ÉVALUATION DU DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS HANDICAPÉS
4. LE DÉPISTAGE, LE DIAGNOSTIC ET LA PRISE EN CHARGE DES ENFANTS HANDICAPÉS
5. LES ENFANTS ET ADOLESCENTS HANDICAPÉS EN FRANCE
1. QUELQUES POINTS DE TERMINOLOGIE
Le terme « handicap » (littéralement « hand in cap » en anglais signifie « la main dans le chapeau ») apparaîtrait pour la première fois (voir Hamonet, 2011, pour une évolution historique du terme et des intérêts liés au handicap ; voir également le chapitre entier consacré à la définition de ce concept dans Jover, 2014) au xvie siècle en Grande-Bretagne pour désigner un jeu dans lequel les concurrents se disputent des objets dont la mise se trouve placée au fond d’un chapeau. Il sera plus couramment employé ensuite sur les champs de courses : « handicaper un concurrent c’est diminuer ses chances de succès en le chargeant au départ d’un poids supplémentaire, ou en l’obligeant à parcourir une distance plus longue, le but étant en handicapant les plus forts d’égaliser les chances de tous les partants » (Deschamps et al., 1981, p. 17). Si les handicaps sont bien répartis, le résultat de la course devient si incertain que, pour parier, il est aussi simple de mettre les noms des chevaux sur des morceaux de papier au fond d’un chapeau et d’y tirer au sort le nom du vainqueur. L’explication du passage de la limitation des capacités des chevaux à celle des hommes est inconnue.
La notion de handicap fait en tout cas l’objet de controverses non encore éteintes depuis plus d’une vingtaine d’années entre les partisans d’une approche médicale pour qui le handicap est envisagé comme la conséquence d’une atteinte de l’intégrité corporelle et ceux d’une approche socio-environnementale pour lesquels le handicap résulte de la confrontation d’un individu particulier avec les exigences de son environnement. La classification proposée par l’OMS en 2001 a tenté d’intégrer ces deux approches en donnant la définition suivante : « handicap sert de terme générique pour désigner les déficiences, les limitations d’activités ou les restrictions de participation ». La loi française du 11 février 2005 qui s’est inspirée de la classification internationale est plus à la fois plus précise mais aussi davantage sujette à controverses. Par exemple, la distinction entre les différentes fonctions psychologiques convoquées propose de considérer comme « handicap toute limitation d’activité ou restriction de participation à la vie en société subie dans son environnement par une personne en raison d’une altération substantielle, durable ou définitive d’une ou plusieurs fonctions physiques, sensorielles, mentales, cognitives ou psychiques, d’un polyhandicap ou d’un trouble de santé invalidant ». Le chapitre 4 discutera le fait que la distinction qui est faite dans la loi entre altération « psychique, cognitive et mentale » est problématique en particulier quand il est question d’enfants.
Ces définitions distinguent en fait deux types de composantes : d’une part celles qui sont liées à l’organisme, les fonctions organiques et les structures anatomiques, d’autre part celles qui concernent la participation de la personne aux activités dans son milieu de vie quotidienne. La forme prise pour une personne donnée par chacune de ces composantes est elle-même le résultat de l’interaction entre des problèmes de santé (troubles, maladie) et des facteurs environnementaux et personnels. Ainsi, deux personnes présentant le même trouble peuvent connaître des types ou des degrés de handicap différents selon le milieu dans lequel elles vivent et leurs caractéristiques personnelles en termes d’âge, de genre, etc., ce qui explique l’hétérogénéité des tableaux cliniques évoqués ci-dessus pour un même handicap. Le terme « handicap » renvoie donc à une notion pluridimensionnelle, dynamique si on prend en compte les interactions entre la personne et son environnement, et évolutive puisque ces interactions peuvent évoluer dans le temps et ce d’autant plus lorsqu’il s’agit d’enfants.
Ceci pose d’emblée la question des relations entre le normal et le pathologique, notions profondément conflictuelles et pour lesquelles les définitions sont peu satisfaisantes. Nous renvoyons à ce sujet le lecteur intéressé à l’excellent ouvrage de Marcelli (2012). Même si notre référence dans cet ouvrage est la psychologie du développement, et nous essayons de décrire le fonctionnement psychologique structuré par le handicap, il est évident que l’enfant ne se résume pas à un handicap ; chaque enfant porteur de handicap a sa spécificité et il faut compter de plus avec l’extrême malléabilité du nouveau-né et du jeune enfant pour rendre possibles des choses inenvisageables chez l’adulte. Trois notions peuvent être évoquées à ce sujet : la notion de période critique ou sensible et les notions de plasticité ou de neuroplasticité qui permettent de comprendre par exemple qu’en cas de lésions cérébrales précoces, des zones particulières du cerveau peuvent prendre en charge des fonctions normalement assurées par les zones lésées. Ainsi en cas de lésion cérébrale dans la partie gauche du cerveau chez l’adulte (tumeur ou accident vasculaire cérébral par exemple), il est quasi constant d’observer une aphasie qui correspond à une perte du langage. Chez l’enfant, l’aphasie est très rare ; si la lésion se produit avant l’âge de 2 ans, la récupération du langage est complète et rapide, par contre, si elle survient entre 11 et 14 ans, la récupération sera moindre et les troubles du langage se rapprocheront de ceux décrits chez l’adulte (voir par exemple Reilly, Weckerly & Bates, 2003).
Les définitions citées ci-dessus permettent de préciser cinq niveaux qui entrent en jeu dans le fonctionnement (normal) et le handicap et qui donnent lieu aux notions d’altération ou déficience, de limitation d’activité et de restriction de participation. Il est d’abord fait référence à une dimension organique : l’altération, le déficit sont définis par l’examen clinique du corps et des organes, puis fonctionnelle : la limitation d’activité qui en résulte et enfin sociale : le handicap qui peut être variable suivant les exigences de la société et du milieu. Les fonctions organiques désignent les fonctions physiologiques et psychologiques. Les structures anatomiques désignent les parties du corps humain tels que les organes, les membres et leurs composantes. Les activités renvoient à l’exécution de tâches ou le fait pour une personne de faire quelque chose. La participation signifie l’implication de la personne dans une situation réelle de la vie quotidienne. Ces différentes composantes et leurs interactions telles que schématisées dans la figure 1 montrent le caractère dynamique et évolutif des situations de handicap et de santé.
Fig 1. Composantes et interactions entre les différentes composantes proposées par la Classification Internationale du Fonctionnement, du Handicap et de la Santé (OMS, 2001)

[image: Fig 1. Composantes et interactions entre les différentes composantes proposées par la Classification Internationale du Fonctionnement, du Handicap et de la Santé (OMS, 2001)]
On vient de le voir, les questions de terminologie dans le domaine du handicap sont complexes et loin d’être résolues de manière uniforme et définitive. Nous essaierons pour ce qui nous concerne ici de décrire comment s’organise le développement psychologique à partir des déficiences et handicaps que peuvent présenter les enfants concernés en gardant à l’esprit que « le développement est la clé pour comprendre les troubles du développement », titre d’un article que Karmiloff-Smith a, en 1998, consacré à cette question en s’appuyant en particulier sur l’étude d’enfants porteurs d’un syndrome génétique, le syndrome de Williams (voir le chapitre 4, p. 165). Deux termes d’emploi récent permettent par ailleurs de mieux prendre en compte la perspective développementale défendue dans cet ouvrage, il s’agit de « développement atypique » ou « troublé » comparativement au développement « standard » ou « tout-venant » ou « typique ». De même et de façon à mieux prendre en compte le retentissement social de l’atteinte, on trouve de moins en moins maintenant dans la littérature consacrée à ces questions, l’expression « d’enfants ou de personnes handicapés » même si elle est pourtant la plus simple, la rédaction « personnes en situation de handicap » ou « enfants porteurs de handicaps », voire même « enfants avec handicaps et troubles du développement » est fréquemment retrouvée ; on évoque aussi les « enfants avec autisme » et non plus les enfants autistes. Dans les deux dernières phrases, sont mis sur le même plan la « limitation d’activité ou restriction de participation à la vie en société » et l’« altération substantielle, durable ou définitive d’une ou plusieurs fonctions » (voir la postface de Paour dans l’ouvrage de Jover, 2014, sur l’ensemble de ces questions de définitions et de terminologie).
La notion de handicap est globale, il sera donc nécessaire de préciser pour chaque cas la nature, le degré et l’évolution du handicap dont il est question.

2. LES DIFFÉRENTS HANDICAPS
On distingue classiquement trois types de handicaps : les handicaps moteurs, les handicaps sensoriels et les handicaps mentaux. Cette classification, même si elle est restrictive et ne prend pas en compte la distinction handicaps cognitifs/mentaux/psychiques faites par la loi de 2005, nous nous en expliquerons au chapitre 4, sera celle qui sera adoptée dans cet ouvrage. Elle n’est pas totalement satisfaisante dans la mesure où elle considère chaque handicap isolément, ce qui a en particulier une incidence sur les structures d’accueil proposées (pour handicapés moteurs, déficients visuels…). Or, on constate que parmi les enfants les plus gravement atteints, une bonne partie, 40 % environ, est porteuse de plusieurs handicaps associés, ce sont les enfants polyhandicapés.
Les enfants polyhandicapés
Le polyhandicap est constitué par une association de plusieurs déficiences qui a pour conséquence une restriction importante de l’autonomie et des possibilités de perception, d’expression et de relation. Certains travaux distinguent entre « surhandicap » défini par une association de déficiences intellectuelle et psychique de même degré, ce qui ne permet pas d’en déclarer une plutôt que l’autre en déficience principale, « plurihandicap » défini comme l’association de plusieurs déficiences de même gravité, empêchant de déterminer une déficience principale (à l’exception de la surdi-mutité et de la surdi-cécité) et le polyhandicap qui associe une déficience motrice grave à une déficience mentale grave. D’autres (cf. Chabrol & Haddad, 2006 : 44 et suivantes) considèrent que la notion de polyhandicap est une notion utilisée seulement en milieu francophone, les Anglo-Saxons évoquant la notion de « multihandicap ». Comme on le verra tout au long de cet ouvrage, il est toujours difficile de donner des statistiques fiables dans la mesure où les effectifs peuvent varier en fonction des critères plus ou moins restrictifs de la définition du polyhandicap et de la tolérance institutionnelle. Ainsi en 2010 (Makdessi, 2013), 5 637 places étaient disponibles dans 196 établissements pour enfants polyhandicapés, se répartissant à peu près pour moitié en internat et externat, mais un certain nombre d’enfants et d’adolescents polyhandicapés se trouvent également en IME1, d’autres enfin ne sont accueillis dans aucune structure et doivent être gardés au domicile. On considère que naissent environ en France chaque année 700 à 800 enfants polyhandicapés (Ponsot & Denormandie, 2005). Pereira da Costa & Scelles (2012) qui proposent un outil d’évaluation des compétences cognitives adapté à cette population, le P2CJP, considèrent quant à elles que le taux de prévalence en France des enfants polyhandicapés est de 0,4 à 0,7 pour 1 000. La notion de polyhandicap renvoie de fait à des enfants très sévèrement atteints, privés d’autonomie et qui sont fortement dépendants de leur entourage pour tous les actes même les plus simples de leur vie quotidienne.

Trois étiologies distinctes qui peuvent d’ailleurs se combiner sont à l’origine du polyhandicap : les séquelles de pathologies contractées pendant la grossesse, des anomalies génétiques et la souffrance néonatale. Les étiologies pré et périnatales sont prépondérantes, mais dans 30 à 40 % des cas, aucune étiologie n’est retrouvée. Grâce au meilleur suivi des grossesses avec les possibilités actuelles de diagnostic génétique in utero, on peut considérer que les deux premières causes de polyhandicap sont en nette régression. La souffrance des nouveau-nés à terme est elle aussi en baisse ; par contre on constate actuellement une augmentation des cas de séquelles liées à la réanimation des enfants de très faible poids (parfois 700 à 800 g) nés prématurément.
La notion de polyhandicap recouvre des réalités très différentes : certains enfants sont totalement grabataires, d’autres peuvent se déplacer et avoir des rudiments de communication, ce qui complique sérieusement l’approche pratique et éducative de ces enfants qui en règle générale ne deviendront jamais autonomes. La presque totalité d’entre eux est accueillie à temps plein dans des structures spécialisées. La difficulté de la prise en charge de ces enfants est accrue du fait qu’elle n’est pas la juxtaposition de réponses spécifiques et adaptées à chacun des troubles qui composent le polyhandicap. En d’autres termes, l’approche d’un enfant polyhandicapé atteint d’une déficience à la fois sur le plan moteur, sensoriel et mental n’est pas la sommation de celles qui seraient pertinentes pour un enfant handicapé moteur, sensoriel ou mental. Plus encore que les autres enfants handicapés, chaque enfant polyhandicapé doit être considéré dans sa spécificité ; les acquisitions et les progrès, tout à fait relatifs (un adolescent peut par exemple acquérir la marche à l’âge de 17 ans) dont chacun sera capable variant considérablement de l’un à l’autre. L’approche thérapeutique et éducative de ces enfants est encore compliquée du fait de l’importance de la prise en charge quotidienne des activités de base (alimentation, habillage, hygiène, soins divers…) qu’en règle générale ces enfants ne peuvent assumer seuls. Il s’agira de mettre l’enfant dans des situations telles qu’elles lui permettent d’exprimer toutes ses compétences, si minimes soient-elles, en particulier sur le plan de la communication. Une autonomie même minimale devra être favorisée, de façon à ce que les routines quotidiennes soient le moins douloureuses possible et fassent appel à la participation active de l’enfant.
La prise en charge médicale, psychologique et éducative de ces enfants est donc lourde et complexe, elle nécessite le recours à des techniques spécialisées à la fois pour le suivi médical et l’apprentissage des moyens de communication et de relation (par exemple des dispositifs à synthèse vocale). Ses objectifs sont précisés dans une circulaire (publiée au BO du 14 décembre 1989, semble-t-il non réactualisée en tant que telle) qui fait suite à la réforme des « annexes XXIV ter » (voir pour plus de détails le chapitre 5) qui organisent le cadre administratif et juridique des établissements qui accueillent les enfants polyhandicapés. Plusieurs principes devant guider la prise en charge de ces enfants sont énoncés dans ce document : l’association de la famille au projet pédagogique, éducatif et thérapeutique individuel d’une part ; l’accent est mis d’autre part sur la cohérence de la prise en charge, sur les méthodes éducatives à mettre en place (concernant en particulier l’autonomie de la vie quotidienne, la communication, la socialisation et l’éducation cognitive), sur les soins à apporter et l’attention particulière qui doit être portée à l’adolescence des polyhandicapés. Enfin l’organisation des différentes structures susceptibles d’accueillir les enfants polyhandicapés (services de soins à domicile, établissements spécialisés…) est évoquée.
Malgré ces dispositifs, ces enfants, arrivés à l’âge adulte, se trouvent pour une bonne part des cas à la charge totale de leurs parents compte tenu du fait qu’il existe peu de structures à même de les accueillir. Les cas de polyhandicap posent des problèmes éthiques liés en particulier à l’euthanasie : on tend à considérer en effet, et cela concerne en particulier des enfants prématurés de faible poids de naissance, qu’une réanimation doit être interrompue au bout de quinze minutes si elle est inefficace sachant qu’au-delà des séquelles (lésions cérébrales) sont certaines. Ces questions mobilisent quotidiennement de nombreuses équipes médicales et de nombreux parents.



3. LES PROBLÈMES LIÉS À L’ÉVALUATION DU DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS HANDICAPÉS
Du point de vue du développement psychologique, une des questions importantes à prendre en compte est celle de l’évaluation des enfants porteurs de handicaps. En effet, l’évaluation permet de préciser le diagnostic, de mettre en évidence les compétences et les déficits de l’enfant, de clarifier les éléments de prise en charge et enfin de suivre l’évolution de l’enfant. Il s’agit donc d’un moment crucial où il va falloir être attentif à ni surestimer ni sous-estimer les compétences et les déficits de l’enfant. Or, un certain nombre de questions posent problème dans l’évaluation des enfants porteurs de handicaps.
3.1. LES PROBLÈMES LIÉS AUX ÉPREUVES
Quel que soit le handicap, tous les enfants n’en sont pas atteints au même degré, par exemple, la déficience visuelle peut concerner une cécité complète ou une amblyopie proche d’une acuité visuelle normale. L’évaluation des limitations d’activités et des restrictions de participation, des possibilités d’exercer les actes de la vie quotidienne (toilette, habillement…) sort du cadre de cet ouvrage. Il existe en effet pour cela des échelles spécifiques (par exemple, est-ce que l’enfant peut monter un trottoir, combien de mètres peut-il parcourir de façon autonome…) qui peuvent permettre de déterminer des taux d’incapacité assortis des prestations correspondantes. Ce qui nous intéressera ici, c’est l’évaluation des compétences de l’enfant dans les différents secteurs du développement psychologique. Nous renvoyons le lecteur au chapitre 6 de notre ouvrage Introduction à la psychologie du développement pour une présentation détaillée des différentes épreuves habituellement utilisées dans l’examen psychologique de l’enfant tout-venant ainsi qu’à Tourrette, 2001, pour une présentation très complète des épreuves applicables aux enfants porteurs de handicaps et de troubles du développement. Ce sont en effet en partie les mêmes épreuves que l’on utilisera auprès des enfants handicapés ce qui n’est pas sans poser plusieurs types de problèmes, nous y reviendrons ci-après.
Caractéristiques et notions clés à propos de l’évaluation psychologique de l’enfant
On parlera d’évaluation psychologique chaque fois qu’un psychologue aura besoin de recueillir les performances d’un enfant, de décrire son comportement et de les comparer à d’autres. Dans ce cas, il utilisera un instrument qui lui est spécifique : le test psychologique. Trois caractéristiques essentielles lui donnent sa spécificité : la standardisation, l’étalonnage et les qualités métrologiques. La standardisation indique que tous les sujets qui passeront la même épreuve seront confrontés à une situation identique : le matériel est le même pour tous, la façon de présenter l’épreuve, de recueillir les performances des participants et de coter les réponses est similaire. Si le psychologue ne respecte pas cette standardisation, nous verrons plus loin que c’est souvent le cas avec les enfants porteurs de handicaps, la comparaison à l’étalonnage devient périlleuse. L’étalonnage est en effet une sorte de table de référence qui présente les résultats de nombreux sujets (en général plusieurs centaines) auxquels on a appliqué l’épreuve antérieurement à sa publication. Pour ces sujets qui constituent la population d’étalonnage, on dispose donc des résultats au test en fonction de différentes caractéristiques qu’il a semblé pertinent de retenir, en général l’âge, le genre, éventuellement la catégorie sociale. Le psychologue, une fois appliquée l’épreuve en question au sujet X, comparera ses résultats à ceux du groupe d’étalonnage auquel le sujet est comparable (par exemple ceux de même âge et de même genre) et en déduira si le sujet X a obtenu un résultat conforme à ce que l’on pouvait attendre, inférieur ou supérieur. Pour les enfants handicapés, se pose le problème de l’étalonnage de référence à utiliser. En effet, la comparaison avec des sujets tout-venant, sur lesquels les épreuves sont en général étalonnées, risque de défavoriser systématiquement les enfants handicapés. Pour quelques épreuves, on dispose d’étalonnages spécifiques réalisés sur des populations d’enfants handicapés, nous discuterons dans les pages suivantes la difficulté à constituer de telles populations et la signification de ces comparaisons.
Avant d’être mis sur le marché, l’auteur d’un test doit vérifier que son épreuve est satisfaisante sur le plan des qualités métrologiques. Celles-ci sont au nombre de trois : la sensibilité, la fidélité et la validité et doivent permettre de vérifier que le test est une bonne épreuve, qu’il discrimine bien les sujets et qu’il évalue bien ce qu’il était censé évaluer. Chaque test évalue une fonction psychologique particulière : l’intelligence, le langage, les capacités motrices… à partir d’une définition qui lui est propre ; ainsi, deux épreuves d’intelligence n’en évaluent pas forcément les mêmes aspects. Classiquement, un enfant qui vient consulter pour un bilan psychologique va se voir appliquer au moins une épreuve d’intelligence et une épreuve de personnalité mais ce bilan peut comprendre d’autres épreuves en fonction du problème présenté par l’enfant.
Dans les chapitres suivants, nous évoquerons fréquemment les épreuves d’intelligence, cette fonction étant la plus souvent évaluée et la plus importante relativement à l’insertion scolaire de l’enfant. Chaque auteur opérationnalise dans son test une conception particulière de l’intelligence. On regroupe en général les épreuves d’intelligence applicables à l’enfant en trois catégories : celles qui évaluent l’intelligence en termes de développement, celles qui considèrent l’intelligence comme une aptitude et enfin celles qui apprécient l’intelligence en termes de raisonnement.
Dans le premier cas, on utilisera les notions d’âge mental (ou d’âge de développement) et de quotient intellectuel (ou de quotient de développement). L’âge mental correspond à la performance réalisée à l’épreuve, convertie en années et en mois en fonction de la performance moyenne obtenue à chaque âge par les sujets de l’étalonnage. Ainsi, si un enfant réussit les épreuves qui ont été réussies en moyenne par les enfants de 8 ans, on dira qu’il a un âge mental de 8 ans. Le quotient intellectuel (QI) est obtenu en divisant l’âge mental de l’enfant par son âge réel, le résultat de la division est ensuite multiplié par 100 ; le QI moyen est de 100 puisque par construction, l’âge mental est égal à l’âge réel. L’exemple-type de cette catégorie d’épreuve est la NEMI (Nouvelle Échelle Métrique de l’Intelligence, Zazzo et al., 1966, réétalonnée et révisée récemment sous le nom de NEMI-2, Cognet, 2006) dérivée des échelles Binet-Simon, premières épreuves d’évaluation de l’intelligence construites au début du siècle dernier.
Dans le deuxième cas, l’intelligence est définie comme une aptitude que l’on peut évaluer avec le même type d’épreuve quasiment du début à la fin de la vie, le prototype en est le type d’épreuves proposées par Wechsler, dont le WISC (Wechsler Intelligence Scale for Children, la version la plus récente se nomme WISC-IV, il s’agit de la 4e édition de cette épreuve, Weschler, 2005) est la plus utilisée actuellement en France dans la pratique clinique pour évaluer l’enfant d’âge scolaire. Certaines publications citées dans les chapitres suivants feront cependant toujours référence à des versions antérieures du WISC avec la dichotomie verbale/performance. Cette épreuve est décrite en détail ci-dessous.
Enfin, la troisième catégorie d’épreuves renvoie à celles qui sont issues de la théorie piagétienne de l’intelligence. Il s’agit ici de situer le sujet testé dans un des stades (ou sous-stades) de l’intelligence décrit par Piaget, par exemple l’intelligence sensori-motrice pour le « Casati-Lézine » (1968) et l’IPDS (Uzgiris & Hunt, 1975) ou le stade opératoire concret et formel pour l’Échelle de Développement de la Pensée Logique (appelée aussi EPL, Longeot, 1979). Un exemple d’épreuve piagétienne sera donné ci-dessous.
Il existe également quelques épreuves construites spécifiquement et étalonnées auprès d’enfants porteurs de handicaps, elles seront citées dans les chapitres correspondant à chaque type de handicap.


Une épreuve très utilisée pour l’évaluation de l’intelligence des enfants handicapés : le wisc-iv
Le WISC-IV est applicable de 6 à 16 ans 11 mois. Cette nouvelle version, parue en 2005, voit l’abandon de la dichotomie verbal/performance largement utilisée par les cliniciens et se compose de dix subtests obligatoires et cinq subtests complémentaires qui permettent de calculer quatre indices : compréhension verbale (ICV), raisonnement perceptif (IRP), mémoire de travail (IMT) et vitesse de traitement (IVT), l’ensemble de ces indices permet de calculer un QI pour l’ensemble de l’épreuve. Pour chaque indice, les subtests obligatoires sont les suivants : pour ICV, similitudes, vocabulaire, compréhension ; pour IRP, cubes, identification de concepts et matrices ; pour IMT, mémoire des chiffres et séquence lettres-chiffres ; pour IVT, codes et symboles. Pour chaque indice, les subtests complémentaires sont les suivants : pour ICV, information et raisonnement verbal ; pour IRP, complètement d’images ; pour IMT, arithmétique ; pour IVT, barrage. Le quotient intellectuel obtenu avec les épreuves de Wechsler n’est plus un quotient mais le résultat d’une conversion d’une somme de notes obtenues à l’épreuve et qui va indiquer un rang dans une population distribuée selon la loi normale. Ceci renvoie à la courbe de Gauss, courbe « en cloche » où la quasi-totalité des sujets (95,5 %) est située de part et d’autre de deux écarts types autour de la moyenne. De cette manière, le QI obtenu indique une même position dans le groupe d’âge quel que soit l’âge réel du sujet. Le QI moyen est ici aussi de 100. L’écart type de la distribution est égal à 15. La quasi-totalité de la population d’étalonnage se situe donc entre des QI compris entre 70 et 130 comme le montre la figure 2 ci-dessous. Cette conception de l’intelligence a permis de donner une définition en termes psychométriques de la déficience mentale (ceci sera discuté plus amplement au chapitre 4) dont la limite supérieure correspond à un QI de 70, soit un QI moyen auquel on soustrait deux fois la valeur de l’écart type. Dans ce cas, Le QI obtenu correspond seulement au rang, au classement auquel la performance du sujet testé le situe par rapport aux autres sujets de même âge.
La distribution des notes à chaque épreuve est également normalisée avec une moyenne de 10 et un écart type de 3. Pour analyser plus finement les performances des enfants testés avec le WISC-IV, en particulier quand les scores aux différents indices sont très différents les uns des autres, il peut être utile de tracer un profil qui indique la dispersion individuelle de chaque enfant autour de la moyenne qu’il a obtenue et qui permet de visualiser ses aptitudes et ses déficits spécifiques.


Fig 2. Distribution du QIT dans le WISC-IV
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L’intérêt de l’évaluation des processus cognitifs des enfants handicapés par les épreuves piagétiennes, un exemple : la conservation du poids
Comme toutes les épreuves piagétiennes utilisées dans une perspective psychométrique, la conservation du poids (qui figure dans l’EPL de Longeot, 1979) est le résultat d’une standardisation des situations proposées par Piaget pour étudier le passage de la période préopératoire à la période opératoire du développement de l’intelligence. Nous avons décrit en détail cette situation et toutes celles qui portent sur la conservation en général dans notre ouvrage précédent (Tourrette & Guidetti, 2008, p. 228-229). Rappelons simplement que l’on va ici proposer à l’enfant deux boules de pâte à modeler dont on lui demande d’égaliser le poids. On en déforme ensuite une en galette et on demande à l’enfant si la galette et la boule pèsent pareil et pourquoi. La galette est ensuite partagée en une dizaine de morceaux et on pose les mêmes questions à l’enfant. On lui demande toujours de justifier ses réponses. La conservation du poids est acquise au stade opératoire concret aux environs de 9-10 ans.
Pourquoi utiliser les épreuves piagétiennes dans l’évaluation des enfants porteurs de handicaps ? Elles présentent plusieurs avantages : en premier lieu, elles permettent de dépasser une approche psychométrique et strictement quantitative de l’intelligence par l’analyse des processus en développement. Le but de la passation ici n’est plus d’obtenir un QI ou un âge mental mais de situer le sujet dans un des stades du fonctionnement de l’intelligence décrit par Piaget. Dans cette perspective, l’enfant n’est plus confronté à la réussite ou à l’échec comme dans le WISC par exemple puisque chaque réponse est caractéristique d’un stade de développement particulier. Par ailleurs, le psychologue qui applique une épreuve piagétienne doit s’adapter au niveau de raisonnement de l’enfant en utilisant la méthode « clinique » (méthode d’approche du sujet similaire à celle du clinicien, au lit du malade) ou « critique » qui indique que l’on met en cause systématiquement les réponses du sujet pour s’assurer qu’il les maintient. Cette mise en cause peut prendre la forme de « contre-suggestions » où l’on va invoquer systématiquement une réponse différente de celle de l’enfant (« tu sais, hier j’ai vu une petite fille de ton âge qui n’était pas du tout d’accord avec toi… qu’est-ce que tu en penses ? ») et voir s’il maintient son point de vue ou s’il adopte celui qui vient de lui être proposé. L’utilisation de cette méthode de questionnement du sujet fait que la standardisation des épreuves piagétiennes est réduite au minimum ; c’est pour cela que l’on parle d’« épreuves » piagétiennes et non de tests.


Dans l’évaluation psychologique des enfants handicapés, une première difficulté réside dans la nature des tâches proposées à l’enfant. Les épreuves dites de performance (où le sujet doit manipuler du matériel : assembler des cubes pour reproduire un modèle, reconstituer un puzzle) seront parfois inapplicables aux handicapés moteurs, les épreuves verbales inapplicables aux sourds, etc. Dans certains cas, il est possible d’aménager la passation de l’épreuve, de ne pas tenir compte du temps si l’épreuve doit être réalisée en temps limité par exemple. Mais alors, que signifie la comparaison à l’étalonnage, puisque quand on applique un test, tous les sujets doivent être mis dans la même situation. Si les conditions d’application de l’épreuve ont été modifiées, la comparaison à l’étalonnage n’est plus possible. Dans l’examen psychologique d’un enfant handicapé, le psychologue devra donc réaliser un compromis entre le respect strict des consignes de l’épreuve et un aménagement de la situation de test permettant d’évaluer l’enfant de la manière la plus objective possible et permettant de rendre compte au mieux de l’ensemble de ses compétences. Une évaluation précise des compétences de l’enfant est en effet indispensable car elle conditionne la prise en charge éducative et thérapeutique dont il bénéficiera ; mal faite, elle conduira à une sous-estimation ou à une surestimation des possibilités de l’enfant, toutes deux défavorables à ses progrès. D’une manière générale, il sera essentiel de ne pas s’en tenir aux scores globaux obtenus par l’enfant à telle ou telle épreuve mais plutôt de considérer le profil des compétences dans les différents secteurs évalués par l’épreuve en question. Il sera donc essentiel de relever les stratégies utilisées pour répondre ainsi que les compétences émergentes ; il s’agit des activités en voie d’acquisition où la performance n’est pas bonne mais où l’enfant s’aperçoit de l’approximation de sa réalisation et cherche à l’améliorer. C’est dans ces domaines « émergents » que la prise en charge sera la plus efficace, c’est aussi l’étude des stratégies utilisées qui permettra de repérer les émergences. Cette notion, empruntée à Schopler, Reichler & Lansing (1988) sera discutée dans le chapitre 4 à propos des enfants avec autisme. Dans le même sens, le psychologue pourra également noter les activités que l’enfant échoue seul mais arrive à réaliser avec l’aide de l’adulte, ces domaines que l’on peut également considérer comme émergents et qui rappellent la notion de « zone proximale de développement » énoncée par Vygotski (voir pour plus de détails Tourrette & Guidetti, 2008, p. 129) sont ceux où les progrès sont le plus aisément envisageables.

3.2. LES PROBLÈMES LIÉS AUX FONCTIONS PSYCHOLOGIQUES ÉVALUÉES
En second lieu, le problème est de savoir quelle est la nature exacte des fonctions évaluées chez l’enfant porteur de handicap. En effet, comment évaluer l’intelligence sans passer par le langage ou la motricité, fonctions toutes deux indispensables et constitutives du fonctionnement cognitif. N’aboutit-on pas à une définition restrictive des fonctions psychologiques évaluées chez l’enfant handicapé ? En effet, c’est en explorant et en agissant sur les objets de son environnement que le bébé construit son intelligence comme l’a si bien montré le psychologue suisse Jean Piaget en qualifiant d’intelligence sensori-motrice la période qui couvre les deux premières années de la vie. C’est à partir des interactions précoces avec son entourage et ce, dès la naissance que le jeune enfant va petit à petit apprendre à parler ce qui va modifier en retour sa façon de penser. Or, les enfants sourds et handicapés moteurs ne sont pas systématiquement déficients intellectuels. Les handicapés mentaux ont une façon particulière de saisir et de traiter les informations en provenance du monde extérieur. Comme le soulignait déjà dans les années trente le psychologue russe Vygotski (cité par Sacks, 1996, p. 15) : « l’enfant handicapé laisse voir un type de développement tout à la fois qualitativement différent et unique en son genre… Même quand l’enfant aveugle ou sourd atteindra le même niveau de développement que l’enfant normal, le défaut dont il sera affligé l’aura contraint d’y parvenir d’une autre façon, en suivant une autre voie et en employant d’autres moyens ». Il semblerait donc, de la même manière que cela a été plus tard évoqué à propos du développement normal (cf. Tourrette & Guidetti, 2008, p. 244) que l’on puisse parler de différentes voies d’accès au développement, de processus vicariants (substituables) utilisés par les sujets en fonction de leurs possibilités. Cette notion de vicariance a été énoncée par Reuchlin en 1978 pour rendre compte des différences individuelles dans le fonctionnement cognitif, pour expliquer, par exemple comme le constate Longeot lors de l’application d’épreuves piagétiennes, que le passage du stade concret au stade formel de l’intelligence peut se faire selon les individus par l’acquisition première soit de la combinatoire, soit du groupe INRC (identique, négative, réciproque, corrélative). Ces processus vicariants renvoient à des processus différents et substituables pour s’adapter à une situation ou résoudre un problème donné. « Chaque individu », dit Reuchlin (1978, p. 135), « disposerait de plusieurs processus vicariants pour s’adapter à la situation dans laquelle il se trouve, mais certains de ces processus seraient chez un individu donné plus facilement évocables que d’autres… la hiérarchie d’évocabilité serait en général différente d’un individu à l’autre en fonction de la constitution génétique du sujet, de son expérience antérieure ou d’une interaction entre ces deux catégories de facteurs », mais « dans une situation déterminée, tous ces processus ne seraient pas également efficaces : ils seraient plus ou moins coûteux pour le même niveau d’adaptation ou auraient des probabilités inégales de conduire à la réussite ».
Ces remarques faites à propos du développement de l’enfant typique nous semblent tout à fait transposables au développement de l’enfant porteur de handicap. On peut mieux comprendre ainsi, par exemple, que des enfants sourds de parents sourds pourront très tôt conventionnaliser leur communication gestuelle, seule façon efficace pour eux de communiquer, et cela plus précocement que l’enfant au développement typique dont les premiers gestes vont être petit à petit accompagnés ou remplacés par des mots, même si tout enfant, comme d’ailleurs tout adulte, a à sa disposition un certain répertoire de gestes conventionnels utilisables de façon substitutive au langage verbal. L’examen psychologique de l’enfant en situation de handicap devrait donc prendre en compte ces processus vicariants tout comme les orientations éducatives qui lui sont proposées en mettant en place des stratégies plus appropriées. Cette position est cohérente avec le fait de ne pas considérer les enfants en situation de handicap comme des enfants typiques avec « quelque chose » en moins mais comme des êtres en développement dont les conduites vont s’organiser à partir de leur déficience.

3.3. LE PROBLÈME DES ÉTALONNAGES DE RÉFÉRENCE
Un point important concernant les spécificités de l’évaluation des enfants porteurs de handicaps est relatif à la constitution des populations d’étalonnage de référence. Certaines épreuves en effet comportent des études réalisées auprès de groupes cliniques : par exemple le WISC IV comporte pour la version française les résultats d’application auprès d’enfants dyslexiques et épileptiques mais il ne s’agit pas à proprement parler d’étalonnage. La procédure est en effet compliquée par le fait qu’il est difficile (et c’est heureux !) dans le champ de la pathologie de constituer des groupes homogènes. Par exemple, si l’on veut étalonner une épreuve sur des déficients auditifs, il faudra non seulement apparier les sujets sur leur acuité auditive, ce qui n’est a priori pas très compliqué mais également sur leur niveau intellectuel, dont on a évoqué les difficultés d’évaluation précédemment, et éventuellement sur l’étiologie et la date d’apparition de la déficience ; bien évidemment plus on multiplie les critères, plus il sera difficile de trouver des sujets sans avoir à parcourir la France entière. Compte tenu de toutes ces raisons, il est logique de constater que peu de tests sont étalonnés sur des populations pathologiques. Il est possible que dans les années qui viennent le développement de bases de données permettant à des chercheurs travaillant sur des lieux différents de mettre en commun leurs étalonnages comblera progressivement ce manque. L’entreprise est difficile dans la mesure où doivent être réglés les problèmes liés à la définition précise des populations et à la similitude des protocoles de recueil des données utilisés. Malgré la complexité de ces questions, quelques recherches ont été menées dans cette perspective : par exemple le travail portant sur le développement de jeunes enfants sourds suivis pendant trois ans (Deleau et al., 1988) sur différents sites en France et en Belgique.

3.4. LE PROBLÈME DE LA COMPARABILITÉ ET DE L’APPARIEMENT DES SUJETS
Les remarques qui viennent d’être faites concernant les fonctions psychologiques et les épreuves ou les situations appliquées aux enfants handicapés posent le problème de la comparabilité des sujets. Comparer suppose une référence, si l’on oppose effectivement globalement enfant typique et atypique sur telle ou telle variable psychologique liée au handicap, il y a de fortes chances d’obtenir un constat d’infériorité. On essaie alors d’apparier les sujets sur une variable psychologique – par exemple l’âge de développement obtenu au test Brunet-Lézine dans la recherche effectuée par Adrien et al. (1994) sur des enfants autistes et retardés mentaux – et on comparera leur performance à une activité donnée ; dans l’étude qui vient d’être citée, on compare la performance des deux groupes de sujets à une épreuve portant sur la permanence de l’objet. Cependant, comme le constatent entre autres Nadel (1994) et Adrien (1996), l’appariement même sur une variable relativement facile à obtenir comme l’âge mental n’est pas une affaire simple. Elle ne tient pas compte en particulier de l’expérience des sujets, expérience liée à l’âge chronologique ; ainsi, souligne Nadel (p. 48), « quand on apparie des déficients mentaux de 13 à 33 ans, d’âge mental moyen 4 ans avec des enfants normaux de 4 ans, que peut-on prétendre avoir égalisé ? ». Elle propose d’apparier les sujets, outre sur l’âge mental et chronologique sur un âge fonctionnel relatif par exemple à une « prédominance comportementale momentanée », la capacité d’imitation immédiate (cf. également Nadel, 2011). Il est bien évident que plus on va multiplier les critères d’appariement, plus les groupes d’enfants seront difficiles à constituer.
Adrien (1996) évoque quant à lui, les difficultés d’appariement des sujets dans les recherches portant sur l’autisme ; souvent en effet dans ce type de recherche, on compare enfants autistes et retardés mentaux, or les enfants autistes ont très souvent un retard mental et des performances cognitives très hétérogènes, et les enfants déficients mentaux sont tellement retardés que cela va affecter leurs compétences communicatives et relationnelles. La solution qu’il retient est d’effectuer une double comparaison : d’abord en comparant des enfants aux niveaux cognitifs semblables mais aux diagnostics différents (autistes et retardés mentaux), ensuite en constituant des sous-groupes cliniques dont il va étudier les caractéristiques différentielles.
Mellier et Deleau (1991 – voir également Mellier in Deleau et Weil-Barais, 1994) de façon à nuancer des conclusions parfois trop péremptoires (par exemple, « les enfants aveugles sont écholaliques », c’est-à-dire qu’ils répètent en écho ce qui vient de leur être dit) et donc à sortir du classique constat de carence proposent, pour mieux comprendre le développement psychologique des enfants porteurs de handicaps, d’étudier des conduites « réputées inhabituelles, étranges, inexistantes ou transitoires chez les enfants valides », c’est dans la même perspective que se positionne Nadel (2011) en étudiant l’imitation immédiate chez les enfants autistes. Cette approche, menée d’abord intra-handicap puis interhandicap aurait le mérite en retour d’éclairer les mécanismes du développement de l’enfant tout-venant.
L’appariement des sujets est toujours relatif aux objectifs de la démarche que ce soit dans le cadre d’une recherche ou dans un cadre clinique.

3.5. LA PRISE EN COMPTE DANS L’ÉVALUATION PSYCHOLOGIQUE DU MOMENT D’APPARITION ET DE L’ÉVOLUTION DU HANDICAP
L’évaluation psychologique de l’enfant handicapé devra prendre en compte le moment d’apparition du handicap et son évolution possible. En ce qui concerne la date de survenue des handicaps, on distinguera ceux qui sont présents à la naissance ou dans les premiers mois de la vie et ceux qui surviennent plus tardivement. Les handicaps qui surviennent dès la naissance ou tôt dans l’enfance ont des conséquences particulières : ils interfèrent d’abord de façon plus ou moins importante avec le développement de l’enfant et la mise en place des grandes fonctions (locomotion, langage), ce qui peut permettre indirectement leur dépistage. Ainsi, des parents inquiets du retard dans l’apparition du langage chez leur enfant viendront consulter et un diagnostic de surdité pourra être évoqué. Par ailleurs, le handicap d’apparition précoce va s’intégrer totalement dans le développement de l’enfant. Ainsi, le schéma corporel d’un enfant né avec un handicap moteur se construit en intégrant le handicap, au contraire d’un enfant victime d’une atteinte motrice tardive. Dans ce cas, on ne peut parler de réadaptation, le handicap d’apparition précoce ne pouvant pas se prêter aux techniques fondées sur des acquisitions antérieures. Par contre, la malléabilité psychomotrice et la plasticité cérébrale de l’enfant peuvent permettre des choses impossibles chez l’adulte ; par exemple, une hémiplégie droite survenant avant 3 ans est compatible avec l’apparition du langage alors que chez l’adulte, elle s’accompagne toujours d’une aphasie par l’atteinte des centres du langage situés dans l’hémisphère gauche. Le rôle de la famille dans le développement de l’enfant handicapé est capital et ce d’autant plus que l’enfant est jeune, car l’adulte de son côté va s’adapter aux compétences de l’enfant et les routines interactives parent-bébé se dérouleront sur la base spécifique engendrée par le handicap.
Certains des handicaps qui apparaissent plus tardivement ne sont en fait parfois que des handicaps précoces qui vont se révéler de manière différée. Ils doivent être différenciés des handicaps d’installation progressive qui permettent à l’enfant et à sa famille une certaine adaptation au nouvel état (par exemple une amblyopie évoluant vers la cécité) et des handicaps d’installation brutale, comme après un accident, où le sujet atteint et sa famille doivent surmonter un choc psychologique important. Des handicaps légers peuvent être méconnus même si la déficience qui en est responsable est déjà en place, ils peuvent facilement se confondre avec un simple retard de développement. Le handicap ne deviendra évident que quand l’enfant sera confronté à de nouvelles exigences, scolaires en particulier.
En ce qui concerne l’évolution des handicaps, certains peuvent être curables ou tout au moins compensés par des mesures techniques ou éducatives appropriées. Dans d’autres cas, l’amélioration ou la guérison peut résulter d’une intervention chirurgicale. L’adolescence en tout cas est une période clé car les modifications somatiques et psychologiques qui la caractérisent peuvent interagir avec les handicaps préexistants ou rendre encore plus aigus les handicaps survenus tardivement ; de plus, c’est à cette période que se font les choix d’orientation scolaire puis professionnelle. D’autres handicaps peuvent conduire à la mort du sujet atteint avant l’âge adulte, par exemple dans certaines formes de myopathie. Il est évident que dans ce cas, l’évolution de l’enfant a un aspect dramatique pour lui-même et sa famille.


4. LE DÉPISTAGE, LE DIAGNOSTIC ET LA PRISE EN CHARGE DES ENFANTS HANDICAPÉS
Signalons ici que le dépistage systématique des handicaps est prévu dès la naissance pour certains d’entre eux notamment et à différents moments de la vie de l’enfant, ceci s’insère dans une démarche de prévention qui sera développée plus loin. À ces mesures systématiques peut s’ajouter un dépistage effectué à la demande des parents ou des structures d’accueil de l’enfance dès que ceux-ci ont un doute sur l’intégralité des potentialités de l’enfant.
Une fois le handicap dépisté puis diagnostiqué, l’évaluation psychologique va s’intégrer dans un bilan pluridisciplinaire qui doit être axé non seulement sur les carences et les déficits mais surtout sur les possibilités de l’enfant, base d’appui de la prise en charge éducative et thérapeutique, point qui sera plus amplement développé dans le chapitre 5. Tout bilan n’est qu’un cliché à un moment donné du développement de l’enfant. Il est nécessaire de confronter des bilans faits à des périodes différentes de façon à apprécier l’évolution de l’enfant. Au terme du bilan existe le risque de l’étiquetage, par exemple, une « infirmité motrice cérébrale avec déficience mentale moyenne ». L’enfant ne devrait pas être assimilé et enfermé dans une catégorie, avec tous les dangers liés à une classification réductrice. Le bilan devrait au contraire permettre d’envisager une évolution dynamique conduisant éventuellement à revoir le diagnostic fait précédemment. Tout bilan n’a de sens que s’il permet d’orienter puis de réorienter les interventions thérapeutiques et éducatives. La prise en charge sera bien sûr différente en fonction de la nature et du degré de handicap. On devra préciser à l’enfant et à sa famille les limites de la prise en charge mais aussi les incertitudes du pronostic. Dans beaucoup de cas, un soutien psychologique qui portera non seulement sur les aspects techniques du traitement mais aussi sur les problèmes concrets de la vie quotidienne et de la scolarisation sera nécessaire. À ce sujet, il faut souligner, et nous en reparlerons au chapitre 5, le rôle essentiel des associations de parents d’enfants handicapés non seulement dans la création et la gestion des structures d’accueil mais aussi dans la diffusion des informations auprès de parents peu préparés au « parcours du combattant » que constituent l’éducation et la vie quotidienne d’un enfant handicapé. Les échanges entre parents, le soutien psychologique que peuvent s’apporter mutuellement les familles, tant sur un plan matériel que psychologique permettent d’éviter les réactions de repli et d’isolement souvent consécutives à la survenue d’un handicap.
Cette prise en charge va de pair avec les actions menées par l’État pour que l’environnement quotidien devienne plus accueillant aux personnes handicapées. Depuis la loi d’orientation sur les personnes handicapées du 30 juin 1975 puis la création temporaire en 1988 d’un secrétariat d’État aux « personnes handicapées et aux accidentés de la vie » (à la tête duquel se trouvait une personne handicapée moteur) et enfin les initiatives prévues par la loi du 13 juillet 1991, diverses mesures ont été prises pour favoriser l’accessibilité aux handicapés des locaux d’habitation, des lieux de travail et des installations ouvertes au public rendue obligatoire par la loi de février 2005. À titre d’exemple, on peut citer l’abaissement des trottoirs, l’aménagement de passages pour piétons sonorisés à l’intention des déficients visuels, la mise en place de toilettes publiques réservées aux personnes handicapées, les rampes d’accès pour fauteuils roulants dans les cinémas. Il faut souligner par ailleurs que ces mesures peuvent aussi faciliter la vie quotidienne d’autres catégories de la population comme les personnes âgées, les enfants ou les parents équipés de poussettes, ces mesures restent cependant notoirement insuffisantes. La loi d’orientation de 1975 affirmait la volonté d’insertion chaque fois que possible des personnes handicapées en milieu ordinaire. Cette volonté a été réaffirmée dans la loi du 11 février 2005 pour « l’égalité des droits et des chances, la participation et la citoyenneté des personnes handicapées » où l’on est passé sur le plan scolaire d’une logique d’intégration à une logique d’inclusion scolaire. Cette scolarisation en milieu ordinaire n’est en fait pas toujours possible ni réalisable, elle n’est pas forcément non plus la solution la plus adaptée. Tout dépend de la nature, du degré de handicap et des besoins du jeune handicapé aux différents moments de son développement, ceci sera discuté dans les chapitres suivants.

5. LES ENFANTS ET ADOLESCENTS HANDICAPÉS EN FRANCE
5.1. COMBIEN SONT-ILS ?
Il est toujours difficile d’obtenir des statistiques récentes et fiables sur ce sujet, les chiffres pouvant varier d’une page à l’autre du même ouvrage ! Cette difficulté est liée d’une part à la définition (évolutive !) des handicaps et en particulier des handicaps mentaux ; on considère par exemple que bon nombre d’adolescents scolarisés dans les sections d’enseignement général et professionnel adapté (SEGPA) comme déficients intellectuels légers, ce qui n’est pas forcément exact. On peut estimer d’autre part que le fait que les établissements spécialisés relèvent de ministères différents (par exemple le ministère de l’Éducation nationale – MEN – pour les établissements régionaux d’enseignement adapté et le ministère des Affaires Sociales et de la Santé – MASS –, dont l’intitulé a pu changer au cours du temps pour les institutions recevant les enfants sourds-aveugles, cf. pour plus de détails le chapitre 5) ou sont sous double tutelle (le MEN pour ce qui relève de l’enseignement et le MASS pour ce qui est des soins) rend encore plus problématique l’établissement de statistiques fiables. Une des mesures prévues par le plan Handiscol, plan conduit de 1999 à 2004 par le ministère de l’éducation nationale en relation étroite avec le ministère en charge des personnes handicapées, afin d’améliorer la capacité du système éducatif à scolariser les élèves handicapés a d’ailleurs été de rapprocher les statistiques en provenance des deux ministères de manière à les rendre plus lisibles. Cette incertitude est liée par ailleurs à la confusion qui est souvent faite dans les données épidémiologiques (étude du rapport entre les maladies et tout facteur susceptible d’influer sur leur fréquence ou leur distribution) entre l’incidence (nombre de cas nouveaux survenus dans une période de temps donnée parmi la population étudiée soumise au risque) et la prévalence (nombre de cas existant à un moment donné). Les données relatives aux enfants handicapés sont depuis l’ouverture de la « plate-forme française d’ouverture des données publiques (open data) », (data.gouv.fr) un peu plus facilement accessibles.
Il est évident que plus les handicaps pris en compte sont légers, plus le nombre de personnes handicapées augmente. On sait enfin qu’il peut y avoir une sous-estimation du nombre d’enfants handicapés dans la petite enfance (dans la période 0-5 ans en particulier) à cause de la difficulté d’établissement du diagnostic à cette période de la vie (Merley, 1991). Les enfants ne sont à cet âge pas soumis à l’obligation scolaire, ils sont de ce fait difficilement répertoriés dans les statistiques ministérielles. La prévalence des handicaps dans l’enfance doit donc être décrite en fonction de l’âge des enfants concernés (Inserm, 2004) : il faut ainsi un à deux ans pour identifier formellement un trouble sensoriel ou moteur, trois à quatre ans pour repérer un trouble de la motricité fine et davantage encore pour reconnaître un trouble des fonctions cognitives ou du langage. « Autrement dit, plus la durée du suivi augmente, plus l’âge de l’enfant est avancé, plus le champ des fonctions étudiées est large, plus il est demandé des choses difficiles à l’enfant et plus la prévalence des handicaps sera importante » (Inserm, 2004 : 13).
Certains auteurs (Toupence, 1992) considèrent qu’il naît en France un handicapé toutes les vingt minutes, ou encore un enfant handicapé sur 50 naissances (Sillou, 1990), ce qui paraît beaucoup rapporté au nombre de naissances par an (2 %). Ces chiffres sont cependant confirmés par des données plus récentes (CTNERHI, 2004). En 2009, 187 490 élèves en situation de handicap étaient scolarisés dans les structures dépendant du ministère de l’Éducation nationale en intégration individualisée ou au sein d’un dispositif collectif, s’y ajoutent les 74 845 enfants et adolescents pris en charge par les structures médico-sociales dont 6 763 en scolarisation partagée. 214 600 élèves handicapés sont scolarisés en « milieu ordinaire » à la rentrée 2011, soit 13 212 élèves de plus qu’à la rentrée 2010 soit une augmentation notable depuis la publication de la loi « handicap » de 2005, sans que cela ne donne d’indication sur le taux de scolarisation, certains enfants ne fréquentant l’école que quelques heures par semaine. Au 31 décembre 2010, 106 900 places d’accueil pour les enfants et adolescents handicapés étaient ouvertes dans les différents établissements d’éducation spécialisée.
Plus globalement, l’OMS dans son premier « Rapport mondial sur le handicap » (2011) considère que le handicap est d’une manière générale en augmentation et concerne 95 millions d’enfants (5,1 %) dont 13 millions (0,7 %) ayant un « handicap sévère ». Des statistiques plus précises seront données dans les chapitres suivants pour chacun des différents handicaps. On peut ici retenir que tous handicaps confondus, on constate une surreprésentation du genre masculin : par exemple, 61 % de garçons figurent dans la population connue des CDES en 2005 (Scheidegger & Raynaud, 2007). Les commissions départementales d’évaluation et d’orientation pour les enfants handicapés ont été remplacées par les CDAPH (commissions des droits et de l’autonomie des personnes handicapées) à la suite de la mise en place de la loi de 2005. On observe également une surreprésentation des sujets qui ont une atteinte mentale (43 % d’enfants atteints d’une déficience intellectuelle et autres déficiences du psychisme dans l’étude qui vient d’être citée) parfois associée à un autre handicap (moteur ou sensoriel) quel que soit le degré ou la symptomatologie. Heureusement, la gravité de la déficience est inversement proportionnelle à sa prévalence dans la population, en d’autres termes, les enfants les plus gravement atteints sont moins nombreux.

5.2. PERSPECTIVES
5.2.1. L’ÉVOLUTION DES HANDICAPS
Compte tenu des progrès scientifiques et médicaux, on assiste actuellement à la survie fréquente et prolongée de sujets gravement atteints, ce qui pose le problème des structures d’accueil adaptées aux adultes, en particulier polyhandicapés, actuellement en trop petit nombre. Ainsi, par exemple, en 1930, les trisomiques avaient une espérance de vie moyenne de 9 ans ; en 1968, elle atteignait 30 ans et frôlait les 40 en 1978. Aujourd’hui, on considère que plus d’un trisomique sur deux dépassera l’âge de 60 ans. Cette évolution n’avait pas été prise en compte par la loi de 1975 qui, concernant essentiellement le dépistage précoce du handicap, le droit à l’éducation de l’enfant et le droit au travail de l’adulte n’envisageait nullement le vieillissement des personnes handicapées. Elle a été progressivement prise en compte au fil du temps avec l’« amendement Creton » qui a été adopté en 1989 pour permettre aux établissements médico-sociaux pour enfants handicapés de les accueillir après l’âge de 20 ans en raison du déficit de places en établissement pour adultes handicapés ainsi que par les lois de 2004 et de 2005 qui ont donné lieu par exemple à la création d’un nouvel établissement public administratif, la CNSA (caisse nationale de solidarité pour l’autonomie) chargée de financer l’accompagnement de la perte d’autonomie des personnes handicapées.
La fréquence des handicapés moteurs reste stable même si, à l’intérieur de cette catégorie, la répartition s’est modifiée. Ainsi, les séquelles liées à la souffrance néonatale des prématurés et celles des accidents de la route ou domestiques sont en augmentation. Par contre, les séquelles motrices de la poliomyélite devraient avoir pratiquement disparu de notre pays grâce à la mise en place de la vaccination obligatoire2. Les séquelles de la rubéole (déficiences sensorielles) contractée par la femme enceinte sont moins fréquentes grâce là aussi à la vaccination. Ces tendances sont confirmées par une étude rétrospective (Vanovermeir, 2006) dont l’objectif était d’étudier les « trajectoires des enfants passés par les CDES ». Scheidegger & Raynaud ont réanalysé les résultats de cette enquête en 2007 en étudiant les caractéristiques des handicaps en fonction de leur période de survenue. Les auteurs ont analysé la prévalence des enfants pris en charge par les CDES sur trois classes d’âge, nés en 1996-1997, 1991-1992 et 1986-1987 dans seize CDES représentatives du territoire métropolitain. On observe globalement une stabilité dans la répartition des handicaps dans ces trois classes d’âge. Plus de la moitié des enfants présentent une déficience intellectuelle ou psychique. Les déficiences motrices concernent 14 % des enfants. 32 % des handicaps remontent à la période prénatale, une majorité de handicaps a une origine indéterminée (52 %), c’est dans cette dernière catégorie que les enfants sont les plus autonomes. On le voit, ici encore, les questions de terminologie et de définition des handicaps restent prégnantes, il en sera question tout au long des chapitres suivants.
Suite à l’intégration (inclusion), voulue ou tout au moins incitée par les lois de 1975 et de 2005, des handicaps les moins lourds dans la société ordinaire, on assiste actuellement à un redéploiement des structures existantes en faveur des personnes les plus gravement atteintes, ce qui ne se fait pas sans poser des problèmes à la fois de structures et de personnels. Parallèlement, les structures destinées à apporter un appui aux enfants insérés en milieu ordinaire comme les SESSAD ont vu leur nombre s’accroître considérablement. Ainsi, le nombre de places en SESSAD s’est accru de 247 % entre 1987 et 2001, cette évolution a été de 740 % durant la même période pour les établissements accueillant les enfants polyhandicapés. Plus récemment (cf. Makdessi, 2013), le nombre de places en SESSAD s’est encore accru – 44 800 enfants étaient suivis fin 2010 – par transformation de places d’IME afin d’adapter les établissements au processus d’inclusion scolaire.

5.2.2. LA PRÉVENTION DES HANDICAPS
On considère classiquement qu’il existe trois niveaux de prévention des maladies :
– la prévention primaire intervient chez l’individu présumé sain avant toute atteinte à la santé ;

– on parlera de prévention secondaire quand on agira avant que n’apparaisse toute manifestation clinique ; un diagnostic rapide et des mesures appropriées peuvent empêcher une évolution sérieuse ;

– la prévention tertiaire essaie de corriger les effets nocifs d’une maladie, d’éviter une évolution fatale et de réinsérer le sujet dans des conditions de vie compatibles avec son nouvel état.


La vaccination est un exemple de prévention primaire ; actuellement en France les vaccinations antitétanique, antidiphtérique, antipoliomyélitique et antituberculeuse sont obligatoires, avant l’âge de 18 mois pour les trois premières, avant l’âge de 6 ans pour la dernière d’entre elles. D’autres, comme la vaccination contre la rubéole ou la méningite sont simplement conseillées. À titre de prévention primaire, on peut également citer les diagnostics génétiques effectués pendant la grossesse et pouvant conduire à une interruption volontaire de grossesse au cas où une anomalie chromosomique est découverte ; une amniocentèse est ainsi proposée aux femmes enceintes présentant un risque afin d’effectuer le diagnostic d’anomalies chromosomiques, comme la trisomie 21.
Le dépistage de la phénylcétonurie (maladie métabolique transmise génétiquement et caractérisée par l’accumulation anormale dans le sang d’un acide aminé, la phénylalanine, et qui, non traitée, entraîne un retard mental important) est un exemple de prévention secondaire. Quelques jours après la naissance, tous les nouveau-nés subissent le test de Guthrie (une goutte de sang habituellement prélevée dans le talon suffit) permettant, au cas où la maladie est dépistée, la mise en place d’un régime approprié qui évite le développement de la maladie et donc le retard mental. On peut citer également les examens médicaux obligatoires effectués au huitième jour après la naissance, à 9 mois et à 2 ans qui permettent par exemple le dépistage de la luxation congénitale de la hanche ou de déficits sensoriels. D’autres visites médicales comprenant des examens auditifs, oculaires, somatiques et psychomoteurs sont systématiquement proposées à l’entrée de l’école maternelle, de l’école primaire, du collège et du lycée. Enfin, à titre de prévention tertiaire, on peut évoquer les mesures thérapeutiques mises en place en cas d’incompatibilité Rhésus chez la femme enceinte. Dans ce cas, il est possible de pratiquer une transfusion du fœtus in utero ou anticiper l’accouchement avec exsanguino-transfusion immédiate du fœtus ; on peut encore injecter des gammaglobulines spécifiques à la mère à l’issue de la grossesse pour éviter que le problème ne se reproduise lors des grossesses suivantes (cas limite entre prévention primaire et secondaire). Ces mesures ont permis de faire quasiment disparaître en un quart de siècle les séquelles des incompatibilités Rhésus qui causaient soit la mort des nouveau-nés soit des handicaps très lourds. Un autre exemple de prévention tertiaire concerne l’évitement des déformations posturales dans la myopathie grâce à des soins kinésithérapiques et orthopédiques. Un certain cynisme pourrait faire considérer l’avortement d’enfants porteurs de handicaps suite au diagnostic anténatal comme la forme extrême de prévention.
La loi française autorise en effet depuis 1975 à pratiquer une interruption de grossesse pour motif thérapeutique quel que soit le stade de développement de la grossesse à condition que l’enfant à naître soit reconnu porteur d’une anomalie grave pouvant être identifiée grâce au diagnostic anténatal. Le code de santé publique évoque actuellement une « interruption de grossesse pratiquée pour motif médical » ou « interruption médicalisée de grossesse » (IMG) qui peut être réalisée si la grossesse met gravement en danger la santé de la femme enceinte, ou encore si l’enfant à naître est atteint d’une affection particulièrement grave et incurable. Des contraintes techniques, économiques et organisationnelles pèsent sur cette pratique comme la possibilité d’effectuer le diagnostic de l’atteinte sur des cellules fœtales ou du liquide amniotique, ou encore celle d’identifier les couples à risque pour l’affection en question ou enfin la disponibilité de la technique de diagnostic anténatal sur tout le territoire. Des raisons éthiques ou religieuses peuvent enfin conduire les femmes enceintes à refuser tout diagnostic anténatal.
La prévention peut également concerner le conseil génétique proposé avant toute mise en route d’une grossesse chez un couple supposé à risque pour telle ou telle pathologie héréditaire. Son objectif est d’éclairer la décision d’avoir ou pas l’enfant désiré en connaissant la hauteur du risque encouru, la possibilité d’avoir ou non recours à un diagnostic anténatal avec ses conséquences (IMG) si l’enfant est reconnu atteint de la maladie en question ou pas. Il s’agit donc là d’une prévention individualisée pour un couple donné avec les limites permises par la connaissance scientifique. Il faut souligner la lourdeur et la gravité de la décision à prendre en particulier pour un parent atteint d’un handicap grave où la décision d’IMG reviendrait à supprimer quelqu’un comme lui. La France est un des pays où le plus grand nombre d’interruptions médicalisées de grossesse et le plus grand nombre d’actes de diagnostics anténataux sont pratiqués. Soulignons avec Dusart et Thouvenin (1995) le caractère « virtuel » des anomalies qui peuvent être détectées à l’aide du diagnostic anténatal : dans certains cas, on connaît seulement le pourcentage de risque que l’enfant soit atteint, celui de supprimer un fœtus sain est alors important ; dans d’autres cas, la pathologie peut se manifester tardivement dans la vie du sujet, c’est le cas par exemple de la chorée de Huntington où la dégradation neurologique se produit aux environs de 40 ans et évolue vers la démence et la mort. Enfin, l’enfant peut être porteur d’une anomalie non symptomatique mais dont il sera susceptible de transmettre le gène à sa descendance. Le risque réside également dans le fait que face à des anomalies mineures mais donc l’impact psychologique est important (comme l’absence d’un bras par exemple), des interruptions de grossesse soient requises, dans un contexte social où l’on requiert un enfant devenu de plus en plus rare mais censé être parfait. Autour de 10 000 maladies dont l’origine est génétique ont été répertoriées et on en identifie actuellement deux à trois nouvelles par semaine. Si l’on peut considérer que dans certains cas, ces découvertes présentent un intérêt direct pour le sujet atteint lorsque des possibilités thérapeutiques existent (cas de la phénylcétonurie déjà cité par exemple), dans la majorité des cas, on est pour l’heure incapable de soigner les maladies qui sont dépistées. En effet, la chirurgie fœtale in utero en est encore au stade expérimental, la thérapie génique qui consiste à introduire dans l’organisme un gène sain pour suppléer le gène défaillant est encore du domaine de la recherche. Dans ce cas, la seule proposition possible est d’interrompre la grossesse en cours et de faire bénéficier les familles qui le souhaitent d’un conseil génétique pour la grossesse suivante. La tendance qui se dessine est donc celle d’un fossé grandissant entre les possibilités diagnostiques et thérapeutiques. Nous évoquions dans la première édition de cet ouvrage les propos de J. L. Mandel (dans le journal Le Monde du 11 mai 1995), généticien à l’origine d’une nouvelle technique de diagnostic rapide du syndrome de l’X fragile (un des plus fréquents retards mentaux d’origine héréditaire décrit en détail dans l’encadré p. 141), « la question qui est soulevée est celle de savoir ce que la société entend faire des connaissances qu’elle produit », va-t-elle s’engager dans une dérive eugéniste visant à l’éradication de maladies héréditaires qu’elle est incapable de guérir ? Force est de constater que plus de quinze ans plus tard et l’entrée dans le xxie siècle, ces questions se posent toujours avec la même acuité, certains accusant la généralisation du dépistage prénatal d’être à l’origine de pratiques eugéniques (voir par exemple l’article intitulé « Eugénisme 2.0 » par L. Alexandre, dans ce même quotidien le 7 avril 2012). On le voit, de nombreux problèmes éthiques se posent et se poseront encore dans les années à venir malgré la loi relative à la bioéthique adoptée en 1994, révisée en 2004 et en 2011, et ce d’autant plus qu’elle laisse une certaine liberté d’appréciation aux médecins quant au caractère incurable et à la gravité de l’anomalie inscrits dans la loi pour justifier d’une interruption médicalisée de grossesse.
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1. Les sigles sont regroupés et développés dans un glossaire en fin d’ouvrage p. 241.

2. En 2012, la « région européenne » de l’OMS a été certifiée indemne de poliomyélite depuis dix ans ; cette maladie est encore endémique au Nigeria, en Afghanistan et au Pakistan.




CHAPITRE 2
LES HANDICAPS MOTEURS
1. LES ENFANTS INFIRMES MOTEURS CÉRÉBRAUX
2. LES HANDICAPS MOTEURS D’ORIGINE NON CÉRÉBRALE
On distingue classiquement en France les handicaps moteurs d’origine cérébrale appelés infirmités motrices (d’origine) cérébrales – IMOC ou IMC – et les handicaps moteurs d’origine non cérébrale où l’on différencie les handicaps temporaires, définitifs et évolutifs. Ce chapitre sera donc consacré à un ensemble d’enfants très hétérogène, difficile à dénombrer, dont l’étiologie des troubles est variée et dont la seule caractéristique commune est une atteinte, à des degrés divers, de la motricité à laquelle peuvent s’associer d’autres troubles sensoriels ou mentaux. En conséquence de quoi, l’autonomie des enfants handicapés moteurs peut être variable (de l’absence complète à une autonomie proche de la normale), il en est de même du retentissement de la déficience motrice sur le développement psychologique qui est largement fonction du degré de l’atteinte, de la date d’apparition du handicap et de son évolution.
1. LES ENFANTS INFIRMES MOTEURS CÉRÉBRAUX
Nous allons retrouver ici les problèmes de terminologie et de définition déjà abordés dans l’introduction et dans le chapitre précédent. En effet, pour ce qui concerne la France, le terme d’infirmité motrice cérébrale a été proposé en 1954 par G. Tardieu (voir dans Truscelli, 2008, un historique de cette notion) pour distinguer des sujets porteurs de séquelles motrices de lésions cérébrales infantiles de sujets encéphalopathes atteints de déficience mentale profonde et de troubles moteurs associés. Les Anglo-Saxons, quant à eux, regroupent sous le terme « cerebral palsy » – ou paralysie cérébrale – les deux types de troubles mais sans tenir compte de l’étiologie ni des déficiences associées. L’excellente et très utile expertise collective réalisée par l’Inserm, en 2004, à propos des déficiences d’origine périnatale résume de façon très didactique les différences entre les deux entités (cf. tableau 1).
Tableau 1. – Différences entre paralysie cérébrale et infirmité motrice cérébrale (d’après Inserm, 2004 : 9)

		Paralysie cérébrale
	Infirmité motrice cérébrale
 

	Avantages
	Étudie la part respective des différentes étiologies dans les déficiences motrices de l’enfant
 Rassemble des pathologies qui posent des problèmes voisins de prise en charge médico-sociale
 Permet d’étudier l’étiologie de pathologies qui représentent : 60 % des déficiences chez l’enfant à terme 40 % chez le prématuré
 Permet d’étudier la prévalence de l’anomalie motrice sur de longues périodes sans interférence des moyens du diagnostic étiologique
	Définit un groupe homogène dont la prévalence varie en fonction de la prévalence des facteurs de risque périnatals

	Inconvénients
	Regroupe des pathologies hétérogènes qui ne peuvent pas faire l’objet des mêmes mesures de prévention
	Cantonne les recherches étiologiques au champ périnatal Exclut des cas d’origine périnatale douteuse, des formes modérées

	Conséquence
		Incidence de l’IMC plus faible que celle de la paralysie cérébrale L’IMC est un sous-ensemble de la paralysie cérébrale




En fait, la distinction entre les différents types de troubles est encore plus complexe dans les travaux qui seront évoqués. Ainsi, si l’on regarde la répartition par type de handicap des enfants dont les dossiers ont été traités par les CDES (étude de Vanovermeir, 2006, déjà citée), on constate que pour ce qui concerne les handicaps évoqués dans ce chapitre, la catégorisation proposée est celle de déficience motrice qui concerne 14 % des enfants soit encore une prévalence de 3,24 pour 1 000. Il est indiqué que cette catégorie regroupe des déficiences très différentes dont la plus fréquente est la paraplégie (11 %), pathologie pour laquelle il n’y a pas non plus de définition consensuelle. La paraplégie désigne habituellement une paralysie des membres inférieurs mais certains auteurs y ajoutent une paralysie partielle ou totale du tronc. Dans ce dernier cas, on parle habituellement de tétraplégie (voir plus loin). Les autres catégories les plus fréquentes sont : la réduction ou perte de mouvement d’un ou plusieurs membres dont les myopathies, les déformations d’un ou plusieurs membres et la paraparésie qui correspond à une paralysie légère ou partielle de la moitié inférieure du corps.
Pour des raisons de simplicité et parce que de nombreux travaux français référent à cette catégorie, on parlera dans la suite de ce chapitre d’infirmité motrice cérébrale ou d’IMC. Comme la définissent Deschamps et al. (1981 : 71), l’IMC concerne donc « les enfants, adolescents ou adultes atteints d’entraves partielles ou totales à la réalisation du mouvement volontaire et/ou du maintien des postures. Ces limitations résultent d’une lésion cérébrale survenue avant, pendant ou peu de temps après la naissance ». La lésion n’est pas évolutive mais ses effets vont interférer avec le développement cérébral et psychologique des premières années de la vie. Il existe une grande variabilité au niveau des troubles qui peuvent être peu handicapants ou aller jusqu’à l’absence de toute autonomie. Bien que congénitale, elle est présente à la naissance, l’IMC n’est jamais héréditaire. L’incidence varie en fonction de la définition plus ou moins restrictive du trouble est de 0,6 à 2,1 pour 1 000 naissances (Leroy-Malherbe, 2002).
1.1. DESCRIPTION DES TROUBLES
Comme leur nom l’indique, les enfants IMC se caractérisent par d’importantes difficultés motrices qui peuvent altérer le maintien, la marche, les gestes de la vie quotidienne ou la parole, dans des proportions variables. Ces troubles sont dus à des paralysies, des faiblesses musculaires ou encore des raideurs musculaires. Ils sont décrits soit en fonction de la nature du trouble dominant soit en fonction de la localisation de l’atteinte. En fonction de la nature du trouble dominant, on distingue :
– L’enfant spastique qui est atteint paradoxalement et à la fois de raideur et de faiblesse musculaire ; ces raideurs parasitent la posture et le mouvement. L’enfant spastique ne peut coordonner relâchement et contraction des groupes musculaires antagonistes. Tous ses muscles sont hypertoniques et hypercontractiles. Les contractions (spasmes moteurs) prédominent aux membres supérieurs, aux organes phonatoires et peuvent s’accroître en cas d’émotions fortes. Les mouvements s’arrêtent à mi-chemin par impossibilité de relâchement musculaire des muscles opposés à ceux qui se contractent. Il s’agit de la conséquence clinique de l’atteinte du système nerveux pyramidal qui contrôle la motricité volontaire.

– L’enfant athétosique a une intelligence souvent normale ou supérieure à la moyenne, il peut être pris à tort pour un déficient mental car il a du mal à contrôler ses gestes (ce qui peut donner lieu à des sortes de grimaces ou des contorsions) et à s’exprimer oralement de façon compréhensible. On observe des mouvements spasmodiques involontaires et incontrôlés qui parasitent l’action volontaire. Cette agitation est manifeste au niveau des membres et de la tête, elle peut s’accompagner d’une incontinence salivaire et de mouvements de reptation de la langue. L’autonomie peut être très variable allant selon les cas d’un état grabataire à des formes beaucoup plus discrètes. L’athétose est consécutive à une atteinte du système nerveux extrapyramidal en particulier des noyaux gris centraux déterminant la coordination des mouvements volontaires. La surdité est parfois associée à l’athétose.

– L’enfant ataxique a une démarche instable, il chute fréquemment, son équilibre est perturbé, ses gestes sont imprécis et mal coordonnés. À ces troubles peuvent s’ajouter des tremblements ou une rigidité. Cette atteinte, moins fréquente que les deux précédentes, est due à une lésion des voies cérébelleuses.


En fait, ces trois syndromes existent rarement à « l’état pur » mais on caractérisera les enfants par la prédominance d’un des types de troubles qui viennent d’être décrits.
En fonction de la localisation et de la diffusion de l’atteinte, on distingue :
– L’atteinte de deux membres inférieurs appelée diplégie ou maladie de Little ou encore diplégie cérébrale infantile.

– L’atteinte du membre supérieur et inférieur du même côté, il s’agit de l’hémiplégie ; ces enfants dont les troubles associés peuvent être importants sont souvent considérés comme de « petits handicapés moteurs » alors que ce sont de « grands handicapés sociaux » (Arthuis, 1991). La même remarque est faite par de Barbot (1993) dont l’article est intitulé « L’hémiplégie, handicap léger ? ».

– L’atteinte des quatre membres pouvant être associée à une atteinte du tronc, il s’agit de la tétraplégie.


En fait, la nature de l’atteinte est souvent liée à une localisation particulière, on parle ainsi de diplégie ou de tétraplégie spastique, de dystonie athétose.
L’étude rétrospective déjà citée (Rumeau-Rouquette et al., 1994) concernant la prévalence des handicaps donne les répartitions suivantes pour les différentes formes cliniques de l’IMC : l’hémiplégie concerne 33 % des sujets atteints d’IMC, la diplégie 21,3 %, la tétraplégie 28,2 % et d’autres types 17,5 %.

1.2. ÉTIOLOGIE
Deux étiologies principales sont à l’origine de l’IMC : la prématurité (naissance avant 37 semaines de gestation) et la souffrance fœtale aiguë périnatale. En fait, ces deux phénomènes sont souvent combinés. La souffrance cérébrale du nouveau-né à terme a pratiquement disparu. Le taux de prématurité s’est légèrement accru ces dernières années et concerne autour de 7 % des naissances (Vilain et al., 2005). 44 000 prématurés naissent en France chaque année (Dalla Piazza & Lamotte, 2009), plus d’un quart sont des « grands prématurés » (nés avant 33 semaines de gestation). Plus la naissance est prématurée et plus le poids de naissance est faible, plus les lésions cérébrales seront fréquentes. Cependant les conditions de survie des enfants prématurés se sont énormément améliorées au fil des années grâce à une meilleure prise en charge pré et postnatale : si les naissances prématurées sont plus fréquentes, un plus grand nombre d’enfants survivent en meilleure santé. L’enquête EPIPAGE (Étude épidémiologique sur les petits âges gestationnels) menée par l’Inserm depuis 1997 montre cependant qu’à l’âge de 5 ans près de 40 % des anciens grands prématurés suivis ont des troubles moteurs, cognitifs et sensoriels, 9 % ont une IMC mais 18 % dans le groupe de ceux qui sont nés entre 24 et 26 semaines de grossesse.
Le risque d’IMC est donc lié en partie au degré de prématurité (à l’origine d’immaturité respiratoire) et au poids de naissance. On le considère par exemple égal à 6 % pour un poids de naissance inférieur à 1 500 g. La prématurité est à l’origine d’une forme particulière d’atteinte motrice : la diplégie ou maladie de Little (nom de l’obstétricien anglais qui l’avait observée sur son propre enfant) ; il s’agit d’une atteinte bilatérale et symétrique de type spastique prédominant aux membres inférieurs, accompagnée d’une maladresse des mains et de troubles importants de la structuration spatiale sans le plus souvent d’atteinte intellectuelle.
La souffrance périnatale s’accompagne fréquemment d’anoxie (réduction de l’oxygène parvenant au cerveau). Le sang insuffisamment oxygéné devient acide et crée des lésions cérébrales. Elle est à l’origine de près de 50 % des cas d’IMC. Les conséquences cliniques peuvent être très sévères allant de la tétraplégie avec arriération et épilepsie à des formes plus légères. Le niveau intellectuel est en général inversement proportionnel à la diffusion et au degré de l’atteinte motrice.
L’ictère du nouveau-né (ou jaunisse) est également à l’origine de l’IMC car il s’accompagne d’hyperbilirubinémie qui provoque des séquelles neurologiques. L’hyperbilirubinémie correspond à l’augmentation anormale dans le sang d’un pigment d’origine hépatique, la bilirubine. Ceci peut se produire soit en cas d’incompatibilité Rhésus soit en cas de prématurité. L’atteinte cérébrale est localisée au niveau des noyaux gris centraux, elle donne lieu, comme nous l’avons déjà vu plus haut, à une infirmité motrice de type athétosique fréquemment accompagnée de surdité et rarement d’une déficience intellectuelle plus ou moins importante. Ce type d’atteinte par ictère est actuellement beaucoup plus rare qu’avant du fait d’une meilleure surveillance anté- et périnatale.
Dans la période postnatale, seuls peuvent laisser des séquelles motrices et à condition qu’ils surviennent au cours des premiers mois les encéphalopathies aiguës (liées à une déshydratation pouvant être consécutive à une forte diarrhée), les infections aiguës du système nerveux central (méningites), les traumatismes crâniens et éventuellement les accidents anesthésiques.
Dans 12 à 15 % des cas, on ne sait pas quelle est l’origine de l’infirmité motrice cérébrale.
Le diagnostic se fera avec certitude au cours du second semestre de la première année dans la mesure où certains prématurés peuvent ne pas garder de séquelles et où il faut attendre la convergence de plusieurs signes pathologiques pour que le diagnostic devienne évident. Un certain nombre d’anomalies peuvent cependant être déjà constatées au cours des premiers mois (Le Métayer, 1981 ; Bobath, 1986) comme une exagération de l’amplitude de certains mouvements, une fixation dans la position prise ou encore des réponses asymétriques constantes dans des réactions dirigées et provoquées. Dans les athétoses, des rejets brusques en arrière (accès d’opisthotonos) dès que l’enfant entend un bruit fort ou lors d’un incident quelconque sont fréquents entre 2 et 5 mois. Il faut attendre également la mise en place de certaines fonctions sous le contrôle de la maturation neurologique (par exemple la préhension dans le cas de l’hémiplégie ou la station assise pour la diplégie) pour pouvoir constater le déficit. Ainsi, le signe clinique permettant d’évoquer l’hémiplégie est la main qui reste fermée en poing avec le pouce à l’intérieur. Bien entendu, plus l’atteinte est minime, plus le diagnostic est difficile à faire. Il est évident que plus celui-ci est fait précocement, plus vite peuvent être mises en place des mesures thérapeutiques et éducatives efficaces. Dans les cas d’IMC avec troubles associés, tous les déficits ne se révéleront pas en même temps (Martin et al., 1993), ce qui entraîne les parents dans des processus de deuil et de réajustements successifs relativement difficiles à gérer.

1.3. TROUBLES ASSOCIÉS
Ces troubles ne sont pas constants mais fréquents ; quand ils existent, ils peuvent être d’intensité variable et se combiner. Ils peuvent être, dans certains cas, prévenus ou compensés par des mesures éducatives et thérapeutiques appropriées.
1.3.1. LES DÉFICITS COGNITIFS
Du fait des lésions cérébrales précoces et selon leur étendue et leur localisation, c’est aussi le fonctionnement intellectuel mais de façon non systématique qui peut être affecté chez l’enfant IMC. Malgré la distinction évoquée au début de ce chapitre, l’efficience intellectuelle et les possibilités d’apprentissage sont très variables d’un enfant IMC à l’autre : certains, peu nombreux, peuvent poursuivre des études supérieures, alors que d’autres ne seront jamais capables d’apprendre à lire. Les troubles moteurs pouvant également atteindre la parole, l’évaluation par les tests requiert parfois des aménagements particuliers, nous y reviendrons plus loin, même si chez la majorité des IMC, l’intelligence peut être appréciée par des épreuves composites classiques comme les épreuves de Wechsler. De Barbot (1993) donne la répartition suivante des niveaux intellectuels : 50 % des enfants ont un QI inférieur à 70 (il s’agit de la limite supérieure de la déficience intellectuelle, cf. chapitre 4), 25 % un QI compris entre 70 et 89, 25 % un QI supérieur ou égal à 90 (donc normal puisque proche de la moyenne). Pour Robaye-Geelen (1969), qui donne une répartition quasi identique, 6 % des sujets auraient un QI supérieur à 120. La plupart du temps, il est préférable de ne pas prendre en compte le QI global qui risque de pénaliser l’enfant mais plutôt de considérer le profil obtenu aux différentes épreuves pour voir quelles sont les réussites et les difficultés spécifiques sur lesquelles devront s’exercer des mesures pédagogiques particulières. Les auteurs divergent sur l’association entre déficit intellectuel et nature du trouble moteur. Pour Robaye-Geelen (1969) les enfants spastiques auraient plus fréquemment un trouble intellectuel associé que les enfants athétosiques alors que pour Arthuis (1991), l’intelligence est en général préservée dans les diplégies spastiques et les dystonies athétoses, un retard mental est observé chez la moitié des sujets hémiplégiques et chez une majorité d’enfants ataxiques. Il est possible que dans certains cas, il s’agisse davantage d’un retard de développement (conséquence du handicap moteur qui restreint l’expérience de l’enfant) que d’une déficience mentale bien établie. D’où l’intérêt d’un diagnostic précoce et d’un suivi longitudinal de l’enfant qui peut renseigner sur les possibilités d’évolution de ses capacités.

1.3.2. LES TROUBLES AUTRES QU’INTELLECTUELS
* L’épilepsie
Ces crises de convulsions avec perte de connaissance concernent, suivant les auteurs et suivant la nature des atteintes, entre 20 et 60 % des IMC. Leur caractère répétitif et surtout les accidents qu’elles peuvent provoquer vont perturber la vie familiale et sociale de l’enfant. Grâce à un traitement médicamenteux qui doit être suivi régulièrement, il est possible de stabiliser ces attaques convulsives. Cependant, plus le niveau intellectuel est faible, plus les crises se répètent et sont difficiles à prévenir avec un traitement. L’épilepsie est plus fréquente chez les spastiques que chez les athétosiques où elle est rare, et plus fréquente dans les hémiplégies (37 à 44 % des cas, Arthuis, 1991) que dans les diplégies.

* Les troubles instrumentaux
Des troubles de l’organisation gestuelle et motrice sont fréquents : ce sont des troubles de l’exécution du geste, des difficultés de freinage, de contrôle ou de parasitage du mouvement par des contractions involontaires. Ces troubles peuvent retentir sur la vie quotidienne (alimentation, toilette) et scolaire (écriture). La conception du geste peut être si perturbée que l’enfant IMC peut ne pas arriver à faire ce qu’il désire par exemple dans le domaine graphique, il peut trouer la feuille, ne pas arriver à reproduire des figures complexes. Il est possible d’avoir recours à des systèmes de communication électroniques (machine à écrire ou ordinateur adaptés).


1.3.3. LES DÉFICITS SENSORIELS
* Les déficits auditifs
Selon certains auteurs (Hélias, 1990), 25 % des enfants IMC seraient atteints de surdité ou d’hypoacousie (il s’agit d’une diminution, d’une insuffisance de l’acuité auditive correspondant à la déficience auditive légère et moyenne) essentiellement chez les athétosiques (74 %) en petit nombre chez les enfants spastiques (19 %). Ce sont toujours des surdités de perception (cf. chapitre 3), non améliorables par la chirurgie mais souvent appareillables. Elles vont avoir une incidence défavorable sur l’apprentissage du langage. Compte tenu du tableau clinique souvent déjà lourd de l’IMC, la surdité est généralement méconnue car non recherchée. Il s’agit souvent d’une surdité ou d’une hypoacousie sélective qui ne touche que certaines fréquences du champ auditif en amputant préférentiellement les aigus, ce qui permet une réaction à peu près normale à la voix et retarde d’autant le diagnostic.

* Les déficits visuels
L’IMC peut toucher aussi les muscles oculaires, ainsi, 69 % des enfants IMC sont atteints de strabisme (D’Heilly, 1990), en particulier les enfants diplégiques. Le strabisme pouvant compromettre l’acuité visuelle, ceci permet de comprendre que 20 % des IMC sont atteints d’amblyopie unilatérale (diminution de l’acuité visuelle qui ne concerne qu’un seul œil), 11 % d’amblyopie bilatérale. Certains IMC peuvent également être atteints de nystagmus (secousses involontaires des globes oculaires) ce qui entraîne des difficultés pour fixer un objet ou pour balayer du regard une surface et va avoir des retentissements sur la perception visuelle en général et en particulier sur la discrimination figure-fond. Plusieurs recherches déjà anciennes (citées par Reuchlin, 1973, p. 88 et suivantes) avaient fait apparaître la difficulté spécifique des enfants IMC à identifier une figure significative (un objet connu) sur un fond lors d’une présentation tachistoscopique (très rapide) qu’on a imputé à leur difficulté de fixation oculaire augmentée par la brièveté de la présentation. La performance des enfants IMC se rapproche de celle des enfants tout-venant soit quand on augmente le temps de présentation soit quand cette tâche de discrimination figure-fond leur est présentée de manière tactile, – l’enfant doit alors toucher des dessins en relief situés soit sur un fond uni ou structuré puis les dessiner.

* Les troubles de la sensibilité
Les troubles de la sensibilité ne sont pas rares chez les hémiplégiques, il s’agit en général de troubles du transfert intermodal ou astéréognosie : ils ne peuvent reconnaître les objets avec leur main sans le contrôle de la vue.


1.3.4. LES TROUBLES DU LANGAGE
Ces troubles, décrits avec précision par Rondal et Seron (1982 : 361 et suivantes ; voir également Rondal, 2001), sont d’origine diverse, ils peuvent résulter de l’atteinte motrice, qui touche également les muscles de l’appareil phonatoire, ou d’une atteinte auditive, fréquente, comme nous venons de le voir, chez les athétosiques ; dans ce cas, l’enfant n’entend pas bien et va donc avoir du mal à s’exprimer correctement. La fréquence de l’association de ces troubles du langage aux troubles moteurs varie de 20 à 70 % selon l’aspect du langage étudié et le niveau intellectuel des sujets. Ces troubles concernent essentiellement la parole : soit l’enfant ne parle pas du tout, soit il parle mal. Dans ce cas, le positionnement de la voix peut être affecté, elle peut être trop grave chez l’enfant athétosique, trop haute chez l’enfant spastique. On note également des troubles de l’articulation et du rythme de la parole (bégaiement). Les quelques études qui portent sur le développement phonologique notent qu’il s’effectue normalement mais de manière retardée par rapport à l’enfant tout-venant. Les bilans de langage sont donc particulièrement importants chez l’enfant IMC à la fois en production et en compréhension. Lorsque seule la production est affectée, une rééducation orthophonique, quand elle est possible, peut amener à des progrès certains ; à défaut, surtout quand toute la motricité est fortement altérée, le recours à des aides techniques (prothèses de parole par exemple) est indispensable à l’expression.
Ces troubles décrits séparément peuvent donner lieu à des combinaisons multiples à des degrés divers et donc donner des tableaux cliniques très variables d’un enfant à l’autre.


1.4. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS IMC
1.4.1. LES PROBLÈMES POSÉS PAR L’ÉVALUATION PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS IMC
L’évaluation psychologique des enfants IMC pose à la fois des problèmes théoriques et pratiques. Des problèmes théoriques d’abord concernant la nature des fonctions évaluées ; en effet, qu’évalue-t-on exactement en essayant d’apprécier le fonctionnement cognitif sans avoir recours à la motricité, en particulier quand il s’agit de l’intelligence sensori-motrice. Cette évaluation pose également des problèmes pratiques : comment apprécier l’efficience réelle de l’enfant malgré son handicap ; comment, grâce à cette évaluation, faire bénéficier l’enfant d’une éducation adaptée à ses possibilités réelles sans risquer une sous-stimulation et une hyperprotection ou au contraire le mettre face à des échecs répétés liés à la proposition de tâches impossibles pour lui. Le handicap moteur rend l’évaluation difficile car il suscite chez l’observateur comme dans le milieu familial des réactions affectives soit réparatrices soit de rejet qui risquent de donner une surestimation ou une sous-estimation des possibilités de l’enfant. Ces réactions doivent être analysées au cours de la passation et de l’interprétation des résultats. Par ailleurs, de nombreuses épreuves (en particulier les épreuves de performance) sont inadéquates pour évaluer l’enfant IMC car elles accordent une certaine importance à la motricité. L’objectif de l’évaluation sera de faire un diagnostic différentiel en distinguant avec certitude les IMC dont l’intelligence est normale des déficients mentaux qui ont des troubles moteurs associés afin de pouvoir préciser les possibilités thérapeutiques. La précocité du diagnostic est un facteur important de réussite, car plus une rééducation est entreprise tôt, meilleurs seront les résultats.
* Les difficultés liées à l’évaluation psychologique dans la petite enfance
C’est à cet âge que le diagnostic est le plus important, c’est aussi à cet âge qu’il est le plus difficile de reconnaître le handicap et surtout de porter un pronostic. Il existe une évolution spontanément positive : à 4 ans, la plupart des enfants qui présentaient des signes neurologiques à 1 an n’en présentent plus. Les baby-tests (il s’agit des épreuves applicables à l’enfant entre 0 et 3 ans, voir pour plus de détails Tourrette et Guidetti, 2008, chapitre 6) gardent leur intérêt malgré les problèmes d’application à cette population particulière. L’interprétation des résultats est difficile, les baby-tests sont en effet, un bon outil de diagnostic mais un mauvais outil de pronostic sauf en cas de retard marqué ; en d’autres termes, ils ne renseignent pas sur l’intelligence future mais fournissent un constat à un moment donné permettant de comparer aux enfants du même âge. Ils permettent également le recueil d’informations auprès de la famille, l’observation du comportement de l’enfant seul et dans son milieu ainsi qu’une comparaison avec des données recueillies auprès d’autres spécialistes.

* Les caractéristiques de l’évaluation à l’âge préscolaire et scolaire
Dans ce groupe d’âge, on peut utiliser les tests habituels avec un minimum d’adaptation. Dans le cas où l’atteinte motrice est sévère, on peut appliquer l’échelle de maturité mentale de Columbia (Burgemeister, Hollander Blum, & Lorge, 1965) utilisable de 4 à 11 ans, conçue spécifiquement pour être appliquée aux IMC et qui bénéficie d’un étalonnage français. Elle ne fait pas appel au langage et requiert un minimum d’activité motrice. On a donc à faire ici à des activités mentales très spécifiques au contraire des épreuves présentées au chapitre 1 avec lesquelles on évalue une intelligence globale. Cette épreuve comporte cent planches avec sur chacune d’elles 3, 4 ou 5 représentations de figures géométriques, de personnes, d’animaux ou d’objets de la vie courante. L’enfant est invité à montrer « le dessin qui ne va pas avec les autres », la tâche est d’abord strictement perceptive puis se complique et exige la découverte d’un principe d’organisation des dessins qui permet d’en exclure un et un seul et nécessite le recours à la catégorisation. On peut aussi interroger l’enfant sur les raisons qui l’ont conduit à donner sa réponse. La cotation permet d’obtenir un âge mental et un QI. Malgré son intérêt, Robaye-Geelen (1969) critique cette épreuve dont la valeur prédictive lui paraît limitée et dont certaines épreuves, en particulier celles qui exigent la détection de différences minimes entre les dessins ou celles qui sont basées sur la différence figure-fond, posent problème aux enfants IMC qui ont des difficultés de discrimination visuelle.
Une autre épreuve adaptée aux enfants IMC (mais non commercialisée et non étalonnée en France) est le Leiter (Leiter, 1969 révisé en 1997, Leiter-R, cf. Noël, 2007 : 40) ou LIPS (Leiter International Performance Scale ou en français Échelle de Performance internationale de Leiter). Elle est applicable aux enfants de 2 à 12 ans qui ne parlent pas et n’ont pas une bonne motricité fine. Elle est basée sur des séries de cubes, que le sujet doit placer sur un présentoir à partir d’une situation inductrice. Elle comporte des épreuves de discrimination de formes, d’objets, de nombres, des épreuves de sériation, d’appariement, d’assemblage et de complètement d’images. En cas d’atteinte sévère, l’examinateur peut lui-même manipuler le matériel sur les indications de l’enfant.
Quelle que soit l’épreuve utilisée, il ne faudra pas s’en tenir aux scores globaux mais étudier le profil des compétences et des déficits spécifiques de l’enfant.

* Les problèmes liés à l’évaluation chez le préadolescent et l’adolescent
Il s’agit ici d’évaluer les potentialités, de faire un bilan des acquis et des possibilités d’utiliser les aptitudes dans la perspective d’une insertion sociale et professionnelle. Une évaluation des connaissances scolaires avec des tests de niveau scolaire devrait être pratiquée. Il s’agit ensuite d’examiner les problèmes liés à une scolarité adaptée et aux débouchés professionnels possibles.


1.4.2. LE NIVEAU INTELLECTUEL DES ENFANTS IMC
Nous avons vu précédemment que malgré la distinction opérée dans la définition initiale de l’IMC entre sujets atteints de troubles moteurs et d’intelligence normale et sujets déficients mentaux atteints de troubles moteurs, les travaux récents montraient que près d’un enfant IMC sur deux présentait une déficience intellectuelle plus ou moins grave, mais comme nous l’avons déjà souligné, l’hétérogénéité du profil est de règle. De même que cela a été évoqué plus haut à propos des déficits sensoriels associés, la gravité des troubles moteurs tend à occulter des difficultés d’un autre ordre. L’efficience intellectuelle semble être en relation avec la nature et la localisation de l’atteinte sans que des données systématiques soient rapportées dans les travaux consultés qui peuvent d’ailleurs être contradictoires. Ainsi, les sujets hémiplégiques étudiés par de Barbot (1993) obtiennent un QI supérieur à 80 dans 50 % des cas. Pour Dague et al. (1973), les deux tiers des enfants IMC ont un QI inférieur à 80. Restent environ 25 % des enfants IMC qui ont un niveau intellectuel normal ou supérieur et dont les possibilités intellectuelles ne doivent pas être masquées par des difficultés motrices en général au premier plan. Il est également logique de constater une relation entre un QI faible et des IMC associées à une épilepsie. Enfin, compte tenu du handicap moteur, il n’est pas inattendu de trouver des différences importantes entre QI verbal et QI performance au WISC, en faveur du premier quand le langage n’est pas affecté.
Le problème de la stabilité des QI a été posé par plusieurs auteurs qui se sont demandés si les faibles QI des IMC étaient directement fonction des lésions cérébrales initiales ou s’ils ne résultaient pas pour une part d’un retard général de développement. Dans ce cas, le QI évoluerait avec l’âge. Les évaluations successives semblent indiquer que les QI les plus faibles et les plus élevés sont plus stables que les QI intermédiaires mais des variations individuelles importantes peuvent être observées. Ce sont donc ces enfants qui progresseraient plus lentement.
Des différences de niveaux et de profils dans les épreuves d’intelligence ont été recherchées entre les différents groupes d’IMC. Elles n’ont pu être mises en évidence, confirmant par là l’extrême hétérogénéité des sujets à l’intérieur de chacun des groupes.

1.4.3. L’ORGANISATION SPATIALE
Bien qu’il n’y ait pas de relation directe et obligatoire entre troubles moteurs et organisation spatiale, la plupart des travaux déjà cités évoquent des déficits dans cette fonction instrumentale chez la plupart des enfants IMC. L’évaluation de cette fonction est importante car elle intervient dans l’acquisition du nombre, de la lecture et du raisonnement logique ; on peut en faire une estimation à partir de la reproduction de figures géométriques comme la figure de Rey (figure complexe sans signification que l’on demande au sujet de copier puis de reproduire de mémoire ; Rey, 1950) ou le Bender (le sujet doit recopier cinq figures sans signification ; Zazzo, 1969). Plusieurs auteurs (de Barbot et al., 1989 ; Crunelle, 1990) attribuent ce déficit à un mauvais traitement des informations visuelles et à de médiocres stratégies perceptives, la fréquence des troubles visuels associés, déjà évoquée, peut également être en cause.

1.4.4. LA STRUCTURATION DU SCHÉMA CORPOREL
L’activité corporelle intervient dans la construction du schéma corporel, de l’espace et de la conscience de soi qui peuvent être perturbés. L’enfant peut en effet avoir des difficultés à se représenter un corps unifié compte tenu du dysfonctionnement de certains segments corporels. Pour une évaluation dans ce domaine, on peut appliquer les épreuves de Head (Zazzo, 1969) où il s’agit de reproduire des mouvements impliquant la main droite ou gauche positionnée sur l’œil ou l’oreille indiqués sur une figure schématique. D’autres épreuves comme le test d’imitation de gestes de Bergès et Lézine (1963) ou le dessin du bonhomme (Royer, 1977) peuvent également être applicables. L’épreuve de schéma corporel (révisée) de Meljac, Fauconnier et Scalabrini (2010) permet d’apprécier les aspects cognitifs du schéma corporel (la représentation que l’on se fait de son corps) en éliminant les aspects les plus moteurs des épreuves (comme par exemple la reconstitution d’un personnage). Le contenu et le rationnel de ces différentes épreuves est détaillé dans notre précédent ouvrage (Tourrette et Guidetti, 2008, chapitre 6).
Garelli et ses collègues (1980) étudient la représentation du schéma corporel chez 58 enfants IMC spastiques de 5 à 8 ans qu’ils comparent sur différentes épreuves à des enfants tout-venant. Si globalement les auteurs constatent des retards chez les enfants IMC, les différences individuelles sont importantes compte tenu du fait, déjà évoqué par ailleurs, que « des enfants spastiques » ne constituent pas un groupe homogène dans la mesure où la localisation et l’étendue des lésions ne sont pas comparables d’un sujet à l’autre. L’explication que les auteurs donnent des retards n’est pas univoque, il s’agirait soit d’un déficit de l’intégration practognosique (la connaissance des praxies, des gestes), soit encore du caractère lacunaire et anarchique des sensations extéroceptives ou enfin d’un retard de maturation des fonctions sensorielles. En tout cas, l’enfant IMC aurait une représentation de son corps différente de celle de l’enfant tout-venant. Celle-ci est également différente d’un enfant IMC à l’autre du fait de la diversité des troubles.

1.4.5. LE DÉVELOPPEMENT MOTEUR
Ce développement est à la fois retardé et atypique (Bobath, op. cit.). Au cours de la première année, on peut observer des retards dans la mise en place des grandes fonctions (comme la station assise ou la préhension) ainsi qu’une persistance tardive des réflexes archaïques. Il s’agit des comportements réflexes que présente le nouveau-né, comme la marche automatique ou le réflexe de Moro qui témoignent d’un certain niveau de maturation neuromotrice, la plupart disparaissent dans les semaines qui suivent la naissance. Par la suite, les grandes étapes du développement moteur seront franchies ou non, plus ou moins lentement en fonction de la nature, du degré de l’atteinte et des mesures éducatives et thérapeutiques mises en place. Le développement moteur pourra conserver des caractéristiques atypiques par rapport à celui de l’enfant tout-venant comme des conduites de préhension réalisées avec la main crispée ou d’autres encore où l’ouverture de la bouche remplacera celle de la main, impossible. Certains IMC peuvent acquérir la marche à l’adolescence, d’autres à un âge voisin de l’âge normal comme certains hémiplégiques (vers 18 mois). Certains diplégiques peuvent acquérir la marche entre 2 et 4 ans, il s’agira d’une marche sautillante sur la pointe des pieds et l’enfant pourra courir mieux qu’il ne marche.

1.4.6. LA PERSONNALITÉ DES ENFANTS IMC
Aucun trait de personnalité propre à l’enfant IMC n’a été relevé dans la littérature (Tabary, 1981) ce qui peut être relié à la nature congénitale du handicap. Le jeune handicapé ignore, tout au moins dans les toutes premières années, ce que peut être un enfant valide et ne peut établir de référence dévalorisante. Son comportement et sa vie quotidienne s’organisent avec le handicap. Certaines caractéristiques comme l’anxiété, l’hyperémotivité ont cependant été relevées et semblent plus fréquentes que dans la population générale. Les enfants IMC sont souvent de bon contact, ont le désir de bien faire et de communiquer. Une lenteur dominante les caractérise cependant. Ils ont parfois un mauvais contrôle des émotions (rire et larmes faciles), des tendances dépressives et parfois agressives surtout au moment de la puberté où l’enfant prend conscience des conséquences affectives et sociales de sa déficience. Ils manifestent souvent et logiquement des réactions d’opposition aux rééducations et à la multiplicité des interventions.


1.5. PRISE EN CHARGE, ÉDUCATION ET INTÉGRATION SCOLAIRE DES ENFANTS IMC
L’intégration scolaire et professionnelle des enfants IMC dépend bien sûr du degré et de la nature de l’atteinte. En règle générale, on peut dire que du fait de l’importance de l’atteinte motrice, les efforts éducatifs ont tendance à être concentrés sur le plan intellectuel ce qui peut être motivant dans le cas où l’enfant est jeune et où son fonctionnement intellectuel est préservé. La prise en charge éducative de l’enfant IMC doit être, comme le souligne Robaye-Geelen (1969 – voir également Leroy-Malherbe, 2002), hautement individualisée ; elle doit également être réaliste et considérer l’enfant tel qu’il est et non tel que parents et enseignants voudraient qu’il soit. Il faut donc tenir compte des aptitudes et des déficits spécifiques de l’enfant et l’orienter vers des activités où il ne se trouvera pas systématiquement en échec et où il ne trouvera pas trop de frustration. Toute prise en charge éducative devrait tenir compte du niveau intellectuel de l’enfant, de la gravité de l’atteinte motrice, de la qualité de l’équipement sensoriel et du langage ainsi que de la nature et de l’importance des troubles associés. Elle devrait viser en tout état de cause l’accès à la communication, quelle qu’elle soit, à la socialisation et à l’autonomie dans la vie quotidienne.
Les difficultés rencontrées par les familles d’enfants IMC et analysées dans l’ouvrage de Martin et al. (1993 – voir également Truscelli, 2008) portent en particulier sur les deuils et les réajustements successifs consécutifs aux problèmes qui s’accumulent au fur et à mesure que l’enfant est confronté à de nouvelles exigences. Les auteurs notent également que la reconnaissance parentale des potentialités de l’enfant est un facteur positif pour son évolution.
Il semble que plus l’enfant avance en âge et plus le maintien en milieu scolaire ordinaire apparaît difficile. La scolarité maternelle ne devrait pas poser de problèmes particuliers aux enfants si ce n’est dans l’autonomie motrice (déplacements). Par la suite, une bonne partie des enfants IMC scolarisés en milieu ordinaire présente des difficultés d’apprentissage à la fois en lecture, en écriture et en mathématique. C’est le cas par exemple des hémiplégiques étudiés par de Barbot (1993) dont 1/4 rencontre des difficultés en lecture et 1/3 en mathématique. Ces difficultés doivent être mises en relation avec les troubles de la perception visuelle et de l’organisation spatiale évoqués plus haut. Leur échec en mathématique semble être un facteur plus déterminant de difficulté scolaire (de Barbot et al., 1989) que pour les enfants tout-venant. Face à ce grand nombre d’échecs, ces auteurs préconisent d’adopter des solutions plus souples que l’intégration à plein-temps en milieu scolaire ordinaire, par exemple des formes de scolarité allégée au moins pendant la période de consolidation des premiers apprentissages.
Cependant, l’intégration scolaire pose des problèmes matériels dus à l’aide à apporter dans les déplacements (transport ou de ramassage scolaire adapté) ainsi qu’aux aides techniques (cannes, fauteuil roulant) nécessaires. Les enseignants demandent souvent le soutien d’une équipe de travailleurs sociaux qui puissent les accompagner dans leur démarche pédagogique. Ces enfants nécessitent également des adaptations sur le plan pédagogique dues à leurs problèmes moteurs et à leur rythme d’apprentissage plus lent. On peut par exemple proposer à l’enfant des graphismes de grande dimension, utiliser des lettres mobiles ou aimantées, des poussoirs à touches, des appareils permettant d’isoler un doigt fonctionnel, des machines à écrire ou des ordinateurs aux commandes simplifiées. La multiplicité des intervenants (kinésithérapeute pour éviter les déformations orthopédiques, ergothérapeute, orthophoniste) qui vont se succéder auprès de l’enfant est à l’origine d’absentéisme scolaire. De plus, les interventions chirurgicales souvent nombreuses nécessitent de fréquentes hospitalisations qui vont elles aussi éloigner l’enfant de la classe. Tout ceci limite donc forcément le nombre d’enfants IMC pouvant être intégrés en classe ordinaire.
La lenteur et les difficultés d’apprentissage peuvent ensuite gêner dans la plupart des cas la poursuite d’études secondaires et supérieures. L’insertion professionnelle dépendra là encore du degré de l’atteinte motrice et du niveau intellectuel. Dans les cas d’atteinte sévère, il faut avant tout considérer l’école comme lieu de socialisation plutôt que comme l’instrument d’une future insertion professionnelle.
L’importance de l’atteinte motrice et intellectuelle peut obliger certains enfants IMC à fréquenter des établissements spécialisés où l’on mettra l’accent sur l’apprentissage de la communication et de l’autonomie. Ceci pourra se faire à travers des codes spécifiques comme le Bliss (système de communication à base de symboles visuels) (cf. Gagnard, 1992), l’utilisation de prothèses de parole à voix synthétique ou digitalisée, de fauteuil électrique à commande simplifiée permettant de s’approcher de la personne avec qui on veut communiquer et de s’éloigner quand on considère que la conversation est terminée. L’évolution des matériels informatiques permet à l’heure actuelle de développer des outils très performants comme par exemple la « plate-forme de communication alternative » décrite par Ader, Blache et Rauzy (2008) ou encore des logiciels d’aide à la communication à partir de pictogrammes comme le Mind Express, le recul manque encore pour évaluer précisément les progrès obtenus avec ce type de système auprès des utilisateurs IMC.
Ces questions étaient au cœur de la circulaire du 30 octobre 1989 (de façon à ne pas alourdir le texte, les références des textes de loi sont reportées en annexe) portant sur « la modification des conditions de prise en charge des enfants et adolescents handicapés moteurs par les établissements et services d’éducation spéciale ». Ce texte souligne la priorité qui doit être accordée à l’intégration en milieu ordinaire chaque fois que possible ; quand ce n’est pas le cas, l’obligation scolaire doit également être remplie en établissement d’éducation spécialisée. Les différentes aides à la communication sont évoquées ainsi que la place importante prise par les soins et la rééducation. L’accent est mis sur la cohérence des prises en charge et la coordination entre les différents professionnels intervenant auprès de l’enfant. La loi « handicap » de 2005 qui affirme le droit pour chaque enfant handicapé à une scolarisation en milieu ordinaire au plus près de son domicile et à un parcours scolaire continu et adapté est censée intégrer les différents aspects qui viennent d’être évoqués.


2. LES HANDICAPS MOTEURS D’ORIGINE NON CÉRÉBRALE
Ces handicaps sont difficiles à dénombrer et très diversifiés dans leurs causes, ils limitent de manière variable l’autonomie de l’enfant, et s’accompagnent rarement de troubles associés. On distingue les handicaps temporaires, définitifs, évolutifs.
2.1. LES HANDICAPS MOTEURS TEMPORAIRES
2.1.1. LES HANDICAPS MOTEURS TEMPORAIRES SURVENANT PAR ACCIDENT
La prévention de ces handicaps passe par une meilleure surveillance de l’enfant jeune (de façon à éviter par exemple les chutes encore trop fréquentes de la table à langer ou dans les escaliers), par un aménagement adapté de son environnement et par une éducation à la sécurité routière chez l’enfant plus grand. Tursz (1991) propose, pour mettre en place des mesures de prévention efficaces et adaptées, de distinguer les facteurs de risque relevant de l’enfant et ceux qui sont liés à l’environnement. Ainsi, il serait envisageable d’informer les parents sur certaines caractéristiques du développement normal de l’enfant qui font qu’il est davantage sujet aux accidents : le volume de la tête proportionnellement plus important chez le jeune enfant peut être à l’origine de chutes, sa perception visuelle plus restreinte que celle de l’adulte peut l’exposer davantage aux accidents de la circulation routière. On sait enfin qu’il existe des liens entre de mauvaises conditions socio-économiques et une fréquence élevée d’accidents.

2.1.2. LES HANDICAPS MOTEURS TEMPORAIRES D’ORIGINE NON TRAUMATIQUE
Ces handicaps concernent essentiellement trois régions corporelles : la colonne vertébrale, la hanche et le pied. Une fréquentation scolaire normale peut être maintenue avec hospitalisations et/ou des rééducations.
* Les handicaps concernant la colonne vertébrale
Il s’agit de problèmes orthopédiques de gravité inégale, la plupart du temps de scoliose pouvant être soignée uniquement par une gymnastique ou une rééducation appropriée. Non soignée, elle peut entraîner une déformation thoracique évoluant vers une restriction de la capacité respiratoire. Les scolioses sont d’autant plus graves qu’elles siègent haut sur la colonne vertébrale et qu’elles sont traitées tardivement d’où l’importance du dépistage précoce.

* Les handicaps concernant la hanche
Il s’agit d’abord de l’ostéochondrite de la hanche, c’est une déformation passagère de la tête fémorale dont le mécanisme n’est pas totalement élucidé. Cette atteinte unilatérale du noyau d’ossification de la tête du fémur se traduit par des limitations des mouvements de la hanche et par des douleurs parfois au niveau du genou ce qui peut conduire à des erreurs de diagnostic. Il est donc important de faire un diagnostic précoce de façon à ce que l’enfant soit traité en service hospitalier, sinon il risque une boiterie définitive.
La luxation de la hanche a été une affection fréquente jusqu’à il y a une vingtaine d’années (3 femmes pour 1 000), cette affection était plus fréquente dans certaines régions de France comme la Bretagne, la Creuse ou le Limousin sans que l’on sache exactement pourquoi. On sait maintenant que l’enfant ne naît pas avec une luxation de la hanche mais avec une hanche luxable. Le dépistage est fait systématiquement à l’examen du huitième jour après la naissance. On propose également systématiquement à l’âge de 4 mois une radiographie du bassin aux enfants nés en siège. La découverte précoce de hanches luxables permet d’éviter la luxation grâce au langage en abduction (on maintient les cuisses de l’enfant écartées pendant quatre à six mois), si cette mesure n’est pas correctement appliquée, la luxation constituée est diagnostiquée au moment de la marche vers 12 mois. Le traitement orthopédique nécessite une immobilisation plâtrée complétée par des interventions chirurgicales. C’est un traitement lourd dont les résultats ne sont pas sans séquelles esthétiques (larges cicatrices sur les cuisses). Grâce au dépistage précoce, c’est donc un handicap qui devrait disparaître.

* Les handicaps moteurs temporaires concernant le pied
Il s’agit essentiellement du pied-bot qui peut se présenter sous deux formes différentes : la forme congénitale ou la forme paralytique. La forme congénitale concerne une déformation bilatérale et congénitale où les pieds sont tournés vers l’intérieur ou vers l’extérieur. La déformation est dans la quasi-totalité des cas réductible et les os ne sont pas touchés. Le traitement du nouveau-né consiste à corriger la déformation par manœuvre kinésithérapique où on stimule tactilement le côté opposé à la déformation de façon à ce que le pied se tourne dans le bon sens. On peut également faire porter au bébé de petites attelles correctrices. En l’absence de traitement précoce s’installe une déformation osseuse qui conduit à la forme paralytique beaucoup plus contraignante. Ce handicap devrait donc également disparaître. La forme paralytique représente des déséquilibres musculaires permanents qui vont entraîner au cours de la croissance des déformations osseuses et des rétractions musculaires. Dans les cas les moins graves, un traitement par plâtre et semelles orthopédiques est suffisant. Dans les cas les plus graves, l’enfant doit subir des interventions chirurgicales (sections ligamentaires, allongement ou transplantations de tendons…). Ce handicap n’est pas très lourd mais peut être durement ressenti par l’enfant et sa famille.
Il est important de dépister précocement ces handicaps temporaires et de mettre en œuvre rapidement une prise en charge adaptée. Pendant le traitement, il est souhaitable que l’enfant continue à fréquenter l’école, de façon à éviter des retentissements importants sur son développement psychologique.



2.2. LES HANDICAPS MOTEURS DÉFINITIFS
Il s’agit essentiellement des amputations et des paraplégies.
2.2.1. LES AMPUTATIONS
On distingue les amputations congénitales de membres des amputations acquises. Les enfants phocomèles avaient fait la une de l’actualité il y a une quarantaine d’années. L’absence d’un ou plusieurs membres (appelée phocomélie) qui caractérisait ces enfants était due à l’absorption par leur mère pendant les premières semaines de la grossesse de thalidomide, un tranquillisant. Gouin-Decarie (1973) a étudié dans les années 1970 le développement de ces enfants victimes de la thalidomide. L’étude longitudinale entre 2 et 6 ans de 22 enfants aux atteintes diverses mais graves montre que leur développement mental est légèrement inférieur à la normale (QI moyen compris entre 88 et 98 suivant les évaluations). Les baisses de QI pouvant d’ailleurs être mises en relation avec des séjours en institution où l’on avait regroupé ces enfants. L’image du corps évaluée à travers le dessin du bonhomme montre que la représentation des extrémités des membres est retardée par rapport à celle des enfants tout-venant ; dans les autres aspects de la représentation, elle est comparable voire supérieure à celle des enfants tout-venant.
Dans d’autres cas, les malformations congénitales sont en général plus discrètes (mains réduites à une pince, raccourcissement de la jambe portant une ébauche de pied non fonctionnel…) et on ignore souvent l’agent causal qui a perturbé le développement embryonnaire. Le traumatisme psychologique est important pour les parents et pour l’enfant avec des modifications dans l’élaboration du schéma corporel. Le traitement consiste en des interventions chirurgicales réparatrices et en la mise en place de prothèses choisies en fonction de l’âge et du développement psychomoteur de l’enfant. Il existe souvent un problème dans l’adaptation de l’enfant à sa prothèse, l’enfant peut très bien se servir d’un membre mal formé et refuser une prothèse dont il ne voit pas bien dans un premier temps l’utilité car elle va limiter son autonomie. L’orthopédiste a à trouver un compromis entre les impératifs techniques et les choix parfois contradictoires de l’enfant et de sa famille.
Les amputations acquises surviennent à la suite de traumatismes divers ou de tumeurs. Dans ces cas, la prothèse est beaucoup mieux acceptée car elle vient restaurer un équilibre antérieurement acquis.

2.2.2. LES PARAPLÉGIES
Il s’agit d’une paralysie des deux jambes dont l’origine est médullaire et non cérébrale (cf. figure 3). C’est un handicap sévère mais compatible, si des aménagements sont proposés, avec une fréquentation scolaire en milieu ordinaire. L’étiologie en est variable : congénitale ou acquise. La forme congénitale la plus fréquente porte le nom de spina bifida. La paraplégie peut également être acquise par compression de la moelle, par traumatisme ou rupture vasculaire.
Le spina bifida (du latin spina qui signifie « épine » et bifida qui signifie « fendue ») consiste en une malformation de la moelle et des arcs postérieurs des vertèbres lombaires.
La colonne vertébrale est constituée normalement de plusieurs vertèbres qui couvrent et protègent la moelle épinière. Dans le spina bifida, la malformation (acquise à la fin du premier mois du développement embryonnaire par fermeture incomplète du tube neural) donne lieu à une protubérance (le myéloméningocèle) pouvant siéger à n’importe quel endroit du dos, de la région cervicale à la région lombaire, cette dernière localisation étant la plus fréquente. Selon la taille et l’emplacement de la malformation, les conséquences seront d’ordre neurologique, orthopédique et urinaire ; les troubles peuvent donc être importants : hydrocéphalie, incontinence sphinctérienne, paraplégie et insensibilité des membres inférieurs.
L’étiologie n’est pas totalement élucidée ; on fait actuellement l’hypothèse (Haffner, 1989 ; Jauffret, 1992) d’un manque de vitamines (acide folique) chez la mère dans les trois mois qui précèdent la grossesse. 800 enfants naissent en France chaque année porteurs de spina bifida ce qui représente environ un cas pour mille naissances et globalement environ 20 000 sujets porteurs de ce handicap. Ce taux est variable selon les régions et les pays, il est plus élevé dans les pays anglo-saxons et en Inde par exemple. Une prévention peut être assurée par prise de vitamine B9 en cas de carence. Cette malformation peut être dépistée en cours de grossesse par un dosage sanguin et est parfois repérable par examen échographique au cours de la grossesse.
Il s’agit donc d’un trouble grave et complexe. Le traitement va consister à refermer chirurgicalement l’ouverture afin d’empêcher l’infection et l’endommagement des nerfs encore fonctionnels. Une des conséquences du spina bifida est l’hydrocéphalie (80 % des cas selon Jauffret, op. cit.) due à la difficulté de circulation du liquide céphalorachidien. Celle-ci peut être résolue par la pose d’une valve de dérivation permettant à ce liquide de s’écouler normalement. Par ailleurs, les muscles atteints sont hypotoniques. L’enfant perd la sensibilité de la peau, il ne sent donc pas la douleur provoquée par exemple par une chaussure trop petite, une station assise prolongée peut entraîner un risque d’escarre (gangrène cutanée). Des troubles sphinctériens sont souvent associés, l’enfant n’acquiert pas ou perd le contrôle de ses selles et de ses urines. Cette incontinence, à laquelle on peut pallier par autosondage ou par sondage pratiqué par une infirmière, constitue un frein à la socialisation et à l’intégration scolaire. En ce qui concerne la paralysie des membres inférieurs, les différences individuelles sont importantes, certains enfants pouvant se déplacer sans aide, d’autres auront besoin d’un fauteuil roulant. La rééducation devrait permettre d’anticiper ou de déceler très tôt les déformations articulaires. L’intégration en milieu scolaire ordinaire est possible sauf en cas de retentissement important de l’hydrocéphalie sur le fonctionnement intellectuel. Une étude réalisée par Colin et al. (1980) montre effectivement qu’en règle générale le niveau intellectuel des enfants spina bifida (apprécié par l’échelle de performance de Snijders-Oomen) est légèrement inférieur à celui des enfants standard. Par contre, si une hydrocéphalie est associée, le niveau intellectuel correspond à celui de la déficience légère. Les interventions chirurgicales à répétition et les rééducations peuvent peser lourdement sur la fréquentation scolaire.
Le spina bifida est donc un handicap lourd. Les risques de décompensation (débranchement de la valve, déformations orthopédiques, escarres) sont toujours possibles et la prise en charge est complexe et angoissante à la fois pour l’enfant et pour ses parents.
La poliomyélite est une paralysie musculaire d’intensité variable consécutive à la pénétration par les voies digestives d’un virus présent dans les eaux souillées qui va détruire les cellules motrices de la moelle épinière. Cette affection a, depuis une trentaine d’années, totalement disparu de notre pays grâce à la vaccination obligatoire du jeune enfant avant 18 mois. Les seuls cas qui peuvent être rencontrés sont donc ceux d’enfants immigrés venant de quelques rares pays où cette maladie n’a pas encore été éradiquée. L’OMS recule régulièrement la date d’éradication mondiale de cette maladie.
Fig 3. EXEMPLES D’ATTEINTES DANS LE SPINA BIFIDA
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a. Aspect normal.
b. La partie à droite représente les éléments pouvant être touchés par la déformation.
c. La malformation touche l’os ; la dure-mère et les nerfs sont intacts.
d. La malformation touche l’os et la dure-mère ; les nerfs sont intacts.
e. Tous les éléments sont atteints et il manque une partie de nerfs.
Les handicaps moteurs définitifs se caractérisent donc par leur rareté et leur gravité. Ils peuvent retentir sur le développement affectif et cognitif de l’enfant, et apporter des perturbations profondes au schéma corporel. Il est important de poursuivre le traitement et la rééducation au moins jusqu’au terme de la croissance.


2.3. LES HANDICAPS MOTEURS ÉVOLUTIFS
Il existe près de deux cents maladies neuromusculaires que l’on désigne couramment sous le terme de « myopathies », elles sont quasiment toutes d’origine génétique et peuvent concerner l’enfant ou l’adulte. Il s’agit de maladies du muscle ou de son innervation motrice et impliquent donc toutes les fonctions motrices (se déplacer, respirer, etc.). Leur expression est variable et pour un même diagnostic le profil clinique peut être différent d’une personne à l’autre. Nous nous intéresserons ici uniquement au premier groupe où dix catégories différentes sont distinguées :
– les dystrophies musculaires progressives (comprenant les DMD : dystrophie musculaire de Duchenne de Boulogne, les dystrophies de Becker, facio-scapulo-humérale, des ceintures, autosomiques récessives) ;

– les dystrophies musculaires congénitales ;

– les myopathies congénitales : il s’agit d’un groupe d’affections relativement rares dont le point commun est un déficit moteur avec hypotonie constaté dès la naissance ou les premiers mois de la vie ;

– les myotonies : ce sont des troubles des fibres musculaires qui vont venir perturber les mouvements volontaires ;

– les paralysies périodiques se caractérisent par des crises intermittentes de paralysie musculaire qui surviennent souvent au cours du sommeil et dont la durée peut être variable ;

– les myosites sont des maladies inflammatoires des muscles dont l’évolution peut être aiguë ou chronique ;

– les myopathies métaboliques ;

– la myasthénie est un trouble de la transmission neuromusculaire qui frappe en particulier les muscles oculaires, les muscles de la bouche et les muscles cervicaux ;

– les amyotrophies spinales (type I, II, III et IV) sont des maladies des neurones moteurs de la corne antérieure de la moelle épinière ;

– les neuropathies sensitivomotrices héréditaires.


Toutes ont une origine génétique et sont donc héréditaires sauf les myosites dont l’étiologie n’est pas élucidée. La transmission peut être dominante ou récessive, liée ou non au sexe. Pour la majorité d’entre elles, le début des manifestations cliniques se situe dans l’enfance mais elles peuvent apparaître à des âges variables et avoir des rythmes évolutifs divers. Elles concernent 20 000 à 30 000 personnes en France, et représentent près de 4 000 morts par an.
2.3.1. LA DMD : DYSTROPHIE MUSCULAIRE DE DUCHENNE DE BOULOGNE
Un des cas les plus fréquents, les plus graves et les plus étudiés est la myopathie de Duchenne de Boulogne, en particulier par les psychologues du développement, qui touche presque exclusivement les garçons (1 sur 3 500 soit chaque année en France 150 à 200 garçons nouveau-nés). Elle apparaît entre 4 et 10 ans, se caractérise par une perte progressive de la force musculaire et évolue vers la mort par une atteinte ascendante des muscles sur une durée de cinq à quinze ans. La perte de la marche se produit aux environs de 10 ans et le décès vers 20 ans par insuffisance respiratoire ou cardiaque majeure. Le traitement permet de retarder l’évolution et recourt aux appareillages et à la rééducation motrice pour éviter les déformations. L’enfant doit également éviter toute dépense musculaire inutile. Grâce aux efforts de l’Association française contre les Myopathies qui organise chaque année le Téléthon (souscription publique à l’impact médiatique élevé), des sommes importantes ont pu être recueillies et ont permis en 1990 la création du Généthon, laboratoire de recherche privé se proposant de dresser la cartographie des gènes impliqués dans les myopathies mais aussi dans d’autres maladies dont l’origine est génétique. La structure du gène responsable de la myopathie de Duchenne de Boulogne, situé sur le chromosome X, a été identifiée depuis 1986 ainsi qu’un an plus tard en 1987 la protéine (la dystrophine) dont cette portion du patrimoine héréditaire commande normalement la synthèse. Ce gène de la dystrophine est muté. Dans 1/3 des cas, cette mutation est nouvelle, il n’y a donc pas d’antécédent familial. Pour les cas restants, la transmission se fait de manière récessive liée au sexe. Dans ce cas, les femmes qui sont indemnes de la maladie peuvent en être porteuses et présentent une probabilité de transmission de 50 % à leurs fils. On peut actuellement dépister in utero certaines myopathies, les premiers essais de thérapie génétique commencent à porter leurs fruits puis que grâce par exemple à une technique dénommée « saut d’exon », pour la première fois, la DMD régresse chez les premiers malades traités.
* Le développement intellectuel
La plupart des travaux cités (Billard et al., 1993 ; Champanay et al., 1980 ; Dague et al., 1973 ; Dardenne et al., 1980 ; Nurit & Archambault, 1991) mettent en relation les performances intellectuelles des enfants avec les trois stades différents de la maladie en fonction de la restriction motrice : 1. l’enfant peut marcher et se relever seul (jusqu’aux environs de 6 ans) ; 2. l’enfant marche seul mais ne peut plus se relever une fois tombé (jusqu’aux environs de 10 ans) ; 3. l’enfant ne marche plus (au-delà de 10 ans, il se déplace en fauteuil roulant). Abordées de façon quantitative globale et généralement évaluées avec les épreuves de Wechsler (WISC), les performances intellectuelles (QI) se répartissent d’une manière gaussienne autour d’une moyenne de 80, donc dans la zone « normale » mais proche de la limite supérieure de la déficience intellectuelle (QI = 70). Cela paraît étonnant a priori pour un déficit sur le plan moteur. Le profil des performances apporte des informations plus précises : on constate en effet qu’en général le QI verbal est systématiquement inférieur au QI performance qui, lui, est normal. Le déficit cognitif n’est donc pas global mais porte sur des activités spécifiques qui touchent en particulier certaines fonctions mnésiques à médiation verbale (mémoire verbale, arithmétique, expression du langage, lecture). En particulier, l’âge (même si le déficit a tendance à diminuer avec l’âge, les niveaux intellectuels sont plus faibles au stade 2 de la maladie) et la réduction de la mobilité ne peuvent en être l’origine comme le montrent des études comparatives entre sujets porteurs de myopathie de Duchenne et sujets atteints d’amyotrophie spinale infantile (Billard et al., 1993) pour lesquels les performances intellectuelles sont normales.
D’autres auteurs (Nurit, 1991) ont évalué chez des enfants DMD âgés de 7 à 14 ans des mécanismes opératoires comme la conservation de la substance, du poids et du volume (acquisitions réalisées respectivement aux environs de 7, 9 et 11 ans chez les enfants tout-venant) à partir d’épreuves piagétiennes. Les retards observés sont importants : la conservation de la substance est acquise à la fin de la onzième année, celle du poids vers 13/14 ans, l’épreuve portant sur la conservation du volume s’est avérée trop difficile puisque seulement 25 % des enfants les plus âgés réussissent. Ici encore, les résultats mettent en évidence une infériorité marquée des enfants du stade 2 de la maladie, puisqu’on observe à ce stade une absence de réponses conservantes ou intermédiaires ; qualitativement, les réponses des enfants du stade 3 sont meilleures. L’explication de ces résultats est univoque dans le sens où si l’usage du mouvement paraît jouer un rôle dans l’acquisition de la conservation, il n’y a pas pour autant de relation directe entre la perte progressive du mouvement et le développement cognitif. Des travaux plus récents font l’hypothèse que les déficits cognitifs seraient liés à l’absence de dystrophine dans le cerveau et le cervelet (cf. les hypothèses formulées par Cyrulnik et ses collègues en 2007 et 2008 et la métaanalyse réalisée par Nardes et al. en 2012).

* Le développement du langage et de la communication
Plusieurs recherches citées ci-dessus mettent en évidence une faiblesse du quotient intellectuel verbal chez les enfants myopathes. D’autres travaux comme celui de Elliger (et al., 1990) et de Smith (et al., 1990) confirment ce constat et montrent qu’il existe un retard de langage à partir de 15 mois qui ferait partie d’un trouble plus général de la production verbale. Ce retard d’acquisition du langage, confirmé par des travaux plus récents (cf. Cyrulnik et al., 2007), doit être mis en relation avec les hypothèses évoquées ci-dessus sur le lien entre absence de dystrophine et déficits cognitifs.
Bernicot et al. (1996, 1997) s’intéressent au développement des aspects pragmatiques de la communication, ceux qui concernent l’adaptation du sujet à la situation et à son interlocuteur, dans des familles ayant un enfant atteint de DMD comparées à des familles standard. Ces auteurs analysent les dialogues produits lors de la réalisation conjointe d’un dessin sur ordinateur par l’enfant myopathe et un membre de sa famille (mère ou frère). Trois résultats importants sont mis en évidence : en premier lieu, la présence d’enfants atteints de DMD entraîne une modification des rôles dans les familles. D’une part, les fils atteints de cette maladie jouent toujours le rôle de novice dans l’interaction même quand ils sont plus compétents que leur mère dans une tâche. D’autre part, les différences habituellement observées entre aîné et cadet n’apparaissent pas pour les fils atteints de DMD : l’aîné ne prend pas le rôle d’expert dans une interaction avec son cadet alors que sa position sociale d’aîné le lui permettrait. Par ailleurs, les résultats montrent une utilisation spécifique des actes de langage expressifs (ceux qui expriment des états psychologiques) dans les familles ayant des fils atteints de DMD : les mères comme les fils en produisent moins que dans les familles standard. En second lieu, une étude de la production des verbes suggère des modifications dans l’utilisation des marques temporelles du futur par les fils atteints de DMD et leur mère : ils utilisent davantage la marque la plus ambiguë du futur que les locuteurs de familles non handicapées. Enfin, l’étude de l’évolution des productions linguistiques entre 4 et 14 ans suggère que la maladie modifie le développement langagier des fils atteints de DMD en entraînant une stagnation quantitative de la production verbale. Par ailleurs, les interactions entre les mères et leurs fils se caractérisent par des comportements spécifiques d’absence de coopération. Ceci est observé dès le plus jeune âge, avant l’apparition des signes cliniques de la maladie.

* Le développement affectif et social
Plusieurs caractéristiques sont associées à la personnalité des enfants myopathes (Colin et Carbonnier, 1980 ; Colin, Lavenant et Nurit, 1980) comme l’agressivité qui peut traduire l’angoisse de mort, une difficulté d’adaptation aux situations nouvelles, une anxiété qui s’exprime à travers des demandes d’approbation ou la peur de mal faire. On observe également une grande labilité des réactions émotionnelles et un retrait dans la vie fantasmatique et dans l’imaginaire. Le développement des intérêts et des relations individuelles risque d’être perturbé à partir du moment où l’enfant va prendre conscience des limitations et des impossibilités liées à l’évolution de son handicap. D’une manière générale, l’enfant puis l’adolescent myopathe ont des personnalités plutôt introverties, ils sont peu tournés vers les autres et repliés sur eux-mêmes. À noter cependant que les observations des adolescents myopathes sont en général réalisées en internat, contexte institutionnel qui ne va pas sans modifier le développement social de ces sujets.
Le stade 2 où l’enfant peut encore marcher mais ne peut plus se relever seul une fois tombé à terre, apparaît en tout état de cause comme une période critique pour affronter la maladie et son évolution. Il correspond en effet à une perte d’autonomie qui sera partiellement restaurée par la suite avec la mise en place d’aides techniques (fauteuil roulant à commandes simplifiées). Il rend surtout objectivable la maladie aux yeux des autres ce qui s’accompagne d’une modification et d’une désorganisation des rôles sociaux (l’enfant a besoin d’aide) suivie d’une restabilisation au stade 3. À ce stade en effet, même si la maladie continue à évoluer, l’adolescent s’est en quelque sorte « installé » dans une nouvelle autonomie, limitée et concédée par l’appareillage.

* L’insertion scolaire des enfants myopathes
La scolarité des enfants myopathes s’effectue en général en milieu scolaire ordinaire jusqu’à la perte de la marche, période à laquelle, à cause de la difficulté des déplacements, ils rejoignent habituellement un internat. Cette étape marque donc la séparation d’avec le milieu familial et le placement dans des institutions spécialisées où les rééducations proposées essaieront d’atténuer les déformations orthopédiques. Ce contexte institutionnel où l’enfant est confronté régulièrement à la mort de ses camarades doit être pris en compte dans l’évolution affective du jeune myopathe.
Il reste à souhaiter que les recherches en cours auprès ces enfants permettront de mieux les accompagner dans leur évolution et de retarder au maximum une issue dramatique.
POUR ALLER PLUS LOIN
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CHAPITRE 3
LES HANDICAPS SENSORIELS
1. LES DÉFICIENCES AUDITIVES
2. LES DÉFICIENCES VISUELLES
Ce chapitre est consacré aux déficiences auditives et visuelles qui touchent toutes deux l’intégrité de l’appareil sensoriel. Si c’est effectivement leur caractéristique commune, rien de semblable, une nouvelle fois, entre une atteinte congénitale et une atteinte acquise, entre une absence totale de la vue ou de l’ouïe et des déficiences plus légères, il en va de même de l’hétérogénéité du développement psychologique des enfants concernés.
1. LES DÉFICIENCES AUDITIVES
La déficience auditive correspond à une insuffisance de l’acuité auditive, elle se définit en fonction de sa profondeur, de sa nature et de son étiologie1.
1.1. DESCRIPTION DES TROUBLES
De façon à mieux comprendre les troubles qui seront décrits un peu plus loin, quelques éléments relatifs à l’anatomie et au fonctionnement de l’oreille sont précisés dans la figure 4, p. 78.
1.1.1. SURDITÉ ET HYPOACOUSIE
L’hypoacousie (insuffisance de l’acuité auditive correspondant à la surdité légère et moyenne) et la surdité sont des déficiences sensorielles « qui altèrent la qualité et l’intensité de la perception sonore et gênent par conséquent l’individu dans tous les domaines où l’audition joue un rôle et en particulier dans la vie relationnelle » (Deschamps et al., 1981 : 128), dans son aspect le plus important, la communication verbale, où l’acquisition du langage va être impossible ou difficile.
Les hypoacousies et les surdités sont classées selon la partie de l’oreille qui est atteinte. On parle de surdité de transmission quand c’est l’oreille externe ou moyenne (la caisse du tympan) qui est atteinte, le problème se situe dans le réseau de transport du son. Ce sont les plus fréquentes chez l’enfant où elles représentent près de 90 % des surdités (Andrieu-Guitranart, 1991). On parle de surdité de perception quand il s’agit de l’oreille interne qui est le siège de l’analyseur sensoriel.
Dans la surdité de transmission, la conduction aérienne est diminuée ou abolie, alors que la transmission osseuse est conservée ce qui n’est pas le cas dans la surdité de perception. En règle générale, la surdité de transmission est toujours légère ou moyenne (cf. la classification internationale des surdités, tableau 2, p. 79), elle retentit de ce fait peu sur le langage. Elle est une conséquence d’infections de l’oreille comme les obstructions tubaires (45 %) et les séquelles d’otites chroniques ou mal soignées (40 % ; Lafon, 1990). Il s’agit donc d’une affection le plus souvent acquise et qui pourrait être évitable avec des soins adéquats de la sphère ORL. Ce type de surdité concerne 3 % de la population soit 300 000 enfants de 3 ans à la fin de la scolarité. En ce qui concerne la surdité de perception, c’est la cochlée qui est mal formée ou atteinte et exceptionnellement les voies auditives. Il s’agit alors souvent d’un trouble congénital et la gêne pour l’acquisition du langage peut être considérable. Des surdités mixtes (perception et transmission) sont également observables. La prévalence de la surdité sévère ou profonde en France représente 0,5 à 0,8 enfant pour 1 000. Chez l’enfant, les surdités de perception bilatérales comprennent : les surdités congénitales isolées (non syndromiques) ou syndromiques, c’est-à-dire associées à d’autres malformations ou troubles fonctionnels réalisant de nombreux, mais très rares, syndromes plus ou moins complexes, les surdités acquises : prénatales (ex. rubéole congénitale), néonatales (ex : prématurité) et postnatales (ex : méningite) ; « rétrocochléaire », secondaire à une atteinte neurologique. La fréquence des troubles du langage et de la parole augmente avec le degré de sévérité de la surdité : 14 % des enfants ayant une surdité légère à moyenne ont des troubles du langage ou de la parole, c’est le cas de 21 % des enfants ayant une surdité moyenne à sévère, et de 56 % des enfants ayant une surdité profonde à totale. La déficience auditive retentit également sur les apprentissages scolaires et l’accès à l’emploi : 41 % des enfants déficients auditifs de 6 à 11 ans savent lire, écrire et compter sans difficulté, pour 81 % dans la population générale ; 10 % des personnes sourdes accèdent à l’enseignement post-baccalauréat pour 29 % en population générale ; 34 % des personnes de 20 à 59 ans ayant une déficience profonde ou sévère ont un emploi pour 73 % en population générale.
L’incidence de la surdité de l’enfant avant 2 ans est évaluée à 1 à 2 enfants pour 1 000 naissances soit, par projection, environ 800 à 1 600 nouveaux cas par an en France. Les enfants sourds naissent et sont élevés très majoritairement au sein de familles entendantes. La plus grande enquête publiée à ce jour, réalisée auprès de 30 000 enfants sourds par l’Institut Gallaudet, université américaine consacrée aux sourds et aux malentendants, montre que 91,7 % des enfants sourds sont nés de parents tous deux entendants (Mitchell & Karchmer, 2004). La langue utilisée quotidiennement est donc une langue parlée pour la quasi-totalité d’entre eux. En France, à la fin des années 1990, 119 000 personnes utilisaient la langue des signes, dont 44 000 personnes sourdes (soit 8 % des personnes ayant une déficience profonde ou totale). Deux variables permettent de prédire correctement l’utilisation de la langue des signes au domicile dans 88 % des cas observés, d’une part, la langue utilisée par les parents et d’autre part le seuil auditif de l’enfant. Ainsi, un enfant dont les parents utilisent la langue des signes a une probabilité trente fois supérieure d’utiliser la langue des signes qu’un enfant dont les parents s’expriment en parlant. Face à l’hétérogénéité du profil des enfants sourds (environnement linguistique, seuil auditif, gains prothétiques, surdité isolée ou associée à d’autres troubles), la seule prise en compte du seuil auditif ne permet cependant pas de définir une stratégie de suivi et d’accompagnement de l’enfant sourd et de sa famille. Néanmoins, les enjeux d’acquisition de la langue parlée sont extrêmement différents selon que le seuil auditif est supérieur ou inférieur à 70 décibels. Dans l’éducation et le parcours scolaire des jeunes sourds, la liberté de choix entre une communication bilingue, langue des signes et langue française, et une communication en langue française est de droit, droit encadré par la loi depuis 2008 (cf. Article L 112-3 du Code de l’éducation) mais énoncé depuis les années 1990. Ce choix, exercé par les parents, peut évoluer au cours du temps, en particulier en prenant en compte le développement global de l’enfant.

SCHÉMA ET FONCTIONNEMENT DE L’OREILLE
FIG 4. SCHÉMA DE L’OREILLE
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L’appareil auditif se compose de trois parties :
– l’oreille externe (1) qui saisit et amplifie le son ;
– l’oreille moyenne (3) : elle se situe au-delà du tympan (2) et comporte la chaîne des osselets (4) : le marteau, l’enclume et l’étrier qui va transmettre vers l’oreille interne les vibrations perçues par le tympan ; la trompe d’Eustache (5) relie cette partie de l’oreille au rhino-pharynx ;
– l’oreille interne (8), fermée par la membrane de la fenêtre ovale (6) et la membrane de la fenêtre ronde (7), va transformer les vibrations perçues en influx nerveux pour les transmettre au cerveau à travers le nerf auditif (9).


Les surdités sont classées selon la perte auditive moyenne sur les fréquences conversationnelles (0,5, 1, 2, 4 kHz – cf. Mondain & Brun, 2009 : 2) appréciée par l’audiométrie (méthodes d’évaluation de l’acuité auditive), ceci permet d’envisager le retentissement de la surdité sur le plan linguistique.
Tableau 2. – Classification internationale des surdités et retentissement sur le langage

	Perte auditive moyenne	Exemples de bruits correspondants	Gêne auditive et retentissement sur le langage
	0-25 dB
	vent dans des feuillages
	Aucune gêne

	26-39 dB
	bruit de fond dans une ville
	Surdité légère – pratiquement aucun retentissement sur le langage

	40-54 dB
	réception
	Surdité moyenne type 1 – possibilité d’acquérir spontanément le langage mais articulation défectueuse – seule la voix forte est perçue

	55-69 dB
	salle de classe
	Surdité moyenne type 2 – impossibilité d’acquisition spontanée du langage

	70-79 dB
	salle de restaurant bruyante
	Surdité sévère type 1 – nécessité de crier pour provoquer une sensation auditive

	80-89 dB
	orchestre rock
	Surdité sévère type 2 – surdi-mutité

	90-99 dB
	route avec circulation dense
	Surdité profonde type 1 – pas de perception de la parole

	100-109 dB
	marteau-piqueur à moins de 5 m
	Surdité profonde type 2

	110-120 dB
	avion au décollage
	Surdité profonde type 3-cophose – aucune perception sonore



dB = décibel : unité d’intensité sonore.

On considère qu’entre 0 à 25 décibels de perte auditive au-dessous du seuil normal, l’audition est intacte. Les difficultés d’acquisition du langage varient ensuite selon la profondeur du déficit. De 26 à 40 décibels de perte, la surdité est dite légère, et n’entraîne pas de retentissement sur le plan linguistique chez un enfant normalement intelligent. De 41 à 69 décibels de perte, la surdité est dite moyenne, l’articulation sera altérée et le retard de langage constant. Le langage ne peut être acquis spontanément mais l’appareillage et une éducation spécialisée seront relativement efficaces. Au-delà de 70 décibels de perte, la surdité est dite sévère, puis profonde à partir de 90 décibels de perte, il faut crier pour provoquer une sensation auditive. Il n’y a pas de développement du langage, la surdi-mutité est spontanée. La surdité totale est peu fréquente ; difficile à évaluer, on l’estime à environ 2 % des surdités.
Il faut noter également que les deux types de surdités se distinguent par des profils audiométriques différents. Comme le montre la figure 5 ci-dessous qui précise les seuils de douleur, d’audition et de perception du langage, un son se définit en effet par sa fréquence (grave ou aiguë, elle s’exprime en hertz, en abscisse dans la figure 5 ci-dessous) et par son intensité (le niveau sonore exprimé en décibel, en ordonnée).
Dans les surdités de perception, ce sont essentiellement les fréquences aiguës qui sont touchées, ce sont les fréquences graves dans les surdités de transmission. Nous verrons dans l’encadré suivant que c’est également sur les fréquences aiguës que porte la perte auditive causée par le bruit.
Fig 5. Sensibilité de l’oreille aux différentes fréquences

[image: F 5. Sensibilité de l’oreille aux différentes fréquences]Adapté de Deschamps et al., 1981, p. 131.

En fait tout n’est pas si simple que cela, l’acquisition de la langue dépend aussi du désir de parler de l’enfant, de l’existence ou non de troubles associés et surtout de la précocité de mesures compensatoires appropriées comme l’appareillage, la lecture labiale ou le langage gestuel. Les compétences en lecture labiale chez un enfant sourd sont étroitement associées à l’âge auquel, grâce aux prothèses auditives ou à l’implant cochléaire, il a commencé à percevoir les sons. Quand la surdité est acquise, son retentissement sur le langage dépend aussi de sa date de survenue par rapport au développement, en particulier langagier, de l’enfant.


1.2. ÉTIOLOGIE
Les étiologies de la surdité sont diverses ; 32,4 % des surdités bilatérales de perception de l’enfant sont d’origine génétique, 37,7 % sont d’origine inconnue, et 29,8 % ont une cause prénatale, périnatale ou postnatale identifiée, non génétique (infections, prématurité, etc.). Les étiologies anténatales sont essentiellement à l’origine des surdités de perception alors que les affections contractées après la naissance seront en règle générale à l’origine des surdités de transmission.
* Étiologie génétique
Elle donne lieu à des surdités familiales dont il existe des formes dominantes (il suffit que le gène soit transmis par un seul des parents pour qu’il apparaisse chez l’enfant) ou récessives (le caractère n’apparaît chez l’enfant que s’il a été transmis par ses deux parents). Il existe également des variétés tardives de surdité familiale qui se révèlent à l’adolescence, leur mécanisme est totalement différent et entraîne une surdité de transmission. Les étiologies héréditaires isolées représentent 20 à 50 % suivant les auteurs (Andrieu-Guitranat, 1991) des cas de surdité de perception. Les agénésies (absence de développement) et les malformations de l’oreille externe et moyenne s’accompagnent d’une surdité de transmission et parfois de troubles perceptifs.

* Étiologie prénatale
Il s’agit surtout des embryofœtopathies et en particulier de la rubéole maternelle (11 % des cas de surdité de perception) contractée pendant la grossesse et dont la fréquence diminue à la suite de la vaccination.

* Étiologie néonatale
Divers facteurs peuvent intervenir : l’anoxie néonatale est à l’origine d’environ 5 % des surdités de perception ainsi que l’ictère néonatal (ou jaunisse du nouveau-né qui peut être également à l’origine d’athétose) pour 1,5 % des cas. La prématurité est également à l’origine de 5 % des cas de surdité de perception. Chez le prématuré, il peut exister un retard de maturation des seuils auditifs qui peut entraîner des erreurs de diagnostic avec les hypoacousies.

* Étiologie postnatale
Il s’agit de surdités acquises qui peuvent être les séquelles de méningites (7 %), d’oreillons (4,5 %), qui peuvent résulter aussi de l’action de certains antibiotiques néfastes pour l’oreille interne. Les otites restent l’étiologie la plus fréquente des surdités de transmission de l’enfance, il faut donc mettre en place des soins précis en cas d’infection rhino-pharyngée récidivante et surtout d’otite chronique. On note actuellement, comme cela est évoqué dans l’encadré ci-dessous une augmentation sensible des hypoacousies chez les adolescents.
Il faut noter que comme indiqué ci-dessus l’étiologie de la surdité n’est pas élucidée dans 1/3 des cas environ.
UNE ÉTIOLOGIE RÉCENTE : LE TRAUMATISME ACOUSTIQUE CHEZ LES ADOLESCENTS
Les travaux les plus pessimistes considèrent qu’actuellement près de 20 % des adolescents ont des pertes auditives pouvant dépasser 20 décibels et portant particulièrement sur les fréquences aiguës (ce qui correspond à des atteintes liées au bruit), ceci est nommé traumatisme acoustique. Ces troubles sont essentiellement dus aux loisirs bruyants (discothèque, baladeurs) qu’affectionnent particulièrement les adolescents. Ainsi, à une distance d’un mètre d’un haut-parleur, l’intensité du son, voisine de 130 à 150 décibels peut entraîner une perte totale de l’audition. La détérioration de l’audition est liée en fait à la combinaison entre l’intensité du son et la durée d’exposition : plus l’intensité est élevée au-delà de 100 décibels, plus la durée d’exposition tolérable se réduit. On considère ainsi que quand l’intensité sonore dépasse 105 décibels pendant plus d’une heure (ou 110 pendant une demi-heure) les cellules neurosensorielles de l’oreille interne sont endommagées de façon irréversible. La perte d’audition des fréquences aiguës se traduit par des troubles de l’intelligibilité du langage qui peuvent être associés à des sifflements permanents relativement difficiles à supporter. Des prothèses auditives permettront de compenser ces pertes auditives. À titre préventif, on peut porter dans l’oreille des embouts qui permettent d’atténuer les fréquences aiguës de 10 à 15 décibels. Une réglementation visant à limiter à 100 décibels le volume sonore des baladeurs est parue dès mars 1996, une autre concernant les responsables de discothèques et leur imposant une limitation des niveaux sonores à 105 décibels a été adoptée en décembre 1998. Par ailleurs, le Plan national santé-environnement, établi pour la période 2004-2008, insiste sur l’importance de protéger les adolescents des risques dus à la musique amplifiée. Enfin, un site internet réalisé par le ministère de la Santé et l’Institut national de prévention et d’éducation pour la santé http://www.ecoute-ton-oreille.com/ est destiné à alerter les adolescents sur ces questions.




1.3. DÉPISTAGE ET DIAGNOSTIC
La question du dépistage néonatal de la surdité est depuis plusieurs années en France l’objet de controverses. Après de nombreuses tergiversations, avis différents rendus par la HAS (2007) et le CCNE (2008) et diverses propositions de lois censurées par le Conseil constitutionnel, un décret paru le 4 mai 2012 a rendu obligatoire dans toutes les maternités françaises la mise en place dans les deux ans d’un dépistage systématique de la surdité chez les nouveau-nés assorti d’une formation du personnel de maternité et d’une orientation de la famille vers une équipe comprenant psychologues, interprètes en langue des signes, pédiatres et spécialistes de la surdité. Cette décision a provoqué la déception et la colère de plusieurs associations de personnes malentendantes qui redoutent en effet qu’une telle orientation entraîne la disparition de la langue des signes. Pour eux, le dépistage néonatal renvoie la surdité à son seul aspect médical et risque de pousser préférentiellement les familles concernées vers des solutions chirurgicales conduisant à la pose d’implant cochléaire. Elle a a contrario ravit ceux et celles qui défendent la nécessité d’un tel dépistage, afin notamment d’avancer en France l’âge moyen du diagnostic de la surdité permanente néonatale qui est actuellement de 16 mois, alors que dans de nombreux autres pays, la très grande majorité des cas est repérée dès la naissance. Le dépistage n’est cependant pas synonyme de diagnostic. Les tests réalisés en maternité permettent avec certitude de diagnostiquer une absence de troubles auditifs. C’est ce qui se produit lorsque le test de dépistage est dit négatif (plus de 95 % des enfants testés), l’audition est alors normale. Quand le test est positif, aucun diagnostic n’est possible. Ces nouveau-nés sont alors orientés rapidement (dans l’idéal 15 jours après la sortie de la maternité) vers un centre de diagnostic de référence qui est apte à déterminer le profil auditif de l’enfant. Afin de diminuer au maximum le nombre de nouveau-nés orientés par excès vers un centre référent, les différents plans de dépistage privilégient les séquences test-retest en maternité. L’extension du dépistage en maternité doit être couplée à la structuration de réseaux de prise en charge sans quoi cette démarche de prévention secondaire demeurera inefficace.
Dans cette attente, une surveillance attentive du comportement de l’enfant peut attirer l’attention sur une éventuelle déficience auditive et conduire les parents à solliciter un bilan. Les examens médicaux à réaliser au cours de la toute petite enfance prévoient un dépistage de l’audition au cours des visites médicales des huitième jour, neuvième et vingt-quatrième mois. Dans les faits, ce n’est pas toujours réalisé, puisque le risque qu’un nouveau-né né à terme sans antécédent particulier ait une surdité profonde ou sévère est très rare (1/2 500). Ce risque est, par contre, beaucoup plus important pour les nouveau-nés admis en réanimation. Dans ce cas, ce n’est pas seulement les problèmes de poids ou de prématurité qui sont en cause mais surtout les facteurs associés (anoxie, souffrance néonatale). Seuls les enfants « à risque » (prématurité et pathologie néonatale, antécédents familiaux de surdité, grossesse et accouchement pathologiques, infections contractées par la mère pendant la grossesse : rubéole, toxoplasmose) bénéficient effectivement d’examens plus attentifs de l’audition.
L’incidence de la surdité sur le développement du langage s’observe dans les faits relativement tard car jusqu’aux environs de 6 mois, l’enfant sourd vocalise et gazouille comme un enfant standard. Par la suite, on ne va pas observer la restriction phonétique aux seuls sons entendus dans la langue parlée dans l’entourage qui se produit chez l’enfant typique. Les vocalisations de l’enfant sourd ne vont donc pas se modifier dans le second semestre de la première année. Elles vont diminuer puis disparaître vers l’âge de 1 an, ce qui, ajouté à des réactions « bizarres » de l’enfant (absence de réaction à la sonnerie du téléphone ou aux bruits forts), va conduire les parents à consulter.
Les méthodes de diagnostic peuvent être subjectives ou objectives (cf. pour plus de précisions Mondain & Brun, 2009 : 2-7), leur utilisation est fonction de l’âge de l’enfant et de l’étendue du risque suspecté. On parle également d’audiométrie tonale, où l’on utilise des sons purs d’intensité et de fréquence variable, et d’audiométrie vocale où l’on utilise des sons complexes (voix, bruits familiers) dont on fait varier l’intensité. En ce qui concerne les méthodes subjectives, il est évident que plus l’enfant est jeune plus on va évaluer une réaction sensori-motrice ou réflexe ; en grandissant, l’enfant sera capable d’une réponse de plus en plus volontaire. Le dépistage néonatal peut être fait avec le babymètre de Veit et Bizaguet, c’est un appareil portable muni d’un haut-parleur qui produit un bruit de forte intensité, les réactions de l’enfant sont des réflexes archaïques (Moro – cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 56 – ou cochléo-palpébral, brusque mouvement des paupières). Ce sont des réponses neurologiques qui ne donnent pas d’information sur le seuil auditif mais permettent de détecter les déficiences auditives sévères ou profondes. Un peu plus tard, au cours des premiers mois, on utilise des audiomètres à sons complexes ; ce sont de petits appareils qui calibrent les bruits en fréquence (grave, aigu, « blanc », mélange des deux) et en intensité. Ces bruits sont émis près de l’oreille du bébé qui dort, une réaction (grimace, modification de la succion…) est alors observée sur le visage de l’enfant. À partir du second semestre de la première année, on peut utiliser des jouets sonores, calibrés, choisis pour leur timbre, leur bruit transitoire, leur tonalité aiguë (par exemple des boîtes imitant le cri d’animaux). On peut utiliser également un réflexe d’orientation conditionnée (ROC) aux sons purs. Le peep-show box, dispositif de conditionnement où l’enfant est « récompensé » par l’apparition d’images s’il appuie sur un bouton au moment où il entend un son, nécessite un âge mental d’environ 2 ans et demi ou 3 ans. L’audiométrie vocale avec appel du prénom ou demande de répétition de mots simples peut également être utilisée avec profit à cet âge. En complément de ces méthodes et pour confirmer une suspicion de surdité, on utilisera des méthodes objectives comme l’impédancemétrie qui donnera des indications sur l’état de l’oreille moyenne, il s’agit d’une mesure de la résistance du tympan qui indique le niveau du seuil de réaction auditif. On pourra appliquer également des méthodes électrophysiologiques comme les potentiels évoqués auditifs ou les otoémissions acoustiques qui permettent d’obtenir des réponses à un stimulus répété. Ces méthodes permettent de préciser les fréquences sonores sur lesquelles porte le déficit. Les deux dernières sont de plus en plus souvent utilisées actuellement pour le dépistage néonatal.
Malgré tous ces dispositifs, il faut attendre bien souvent la deuxième année ou plus tardivement encore pour que l’enfant soit amené en consultation pour une non-apparition ou un retard inexpliqué de langage, plus ou moins lié à des difficultés relationnelles, parfois au premier plan et qui peuvent entraîner une confusion avec une déficience mentale ou un TSA (trouble du spectre autistique). Dans d’autres cas, c’est plus tardivement encore qu’à la suite d’une méningite ou d’affections rhino-pharyngées à répétition, l’attention va être attirée sur l’audition. Bien sûr le diagnostic est d’autant plus difficile que l’atteinte est légère et/ou qu’il existe des troubles associés.
Par ailleurs, l’incertitude peut persister, en particulier chez les très jeunes enfants, d’où la nécessité d’observer l’enfant de façon prolongée pour confirmer le résultat d’examens qui peuvent être douteux. Les dispositifs de dépistage pour les très jeunes enfants ne suffisent pas à établir un diagnostic mais sont capables d’alerter sur l’existence possible d’une déficience auditive. Une autre cause de difficulté de dépistage des surdités est liée à l’immaturité de l’oreille. En effet, le seuil sonore entraînant une réponse réflexe du nouveau-né est assez élevé car la maturation du système d’audition n’est pas achevée à la naissance tout comme celui de la vision, ce n’est que vers 4 mois que l’oreille devient plus performante pour atteindre son complet développement vers 1 an (Vial & Narcy, 1991). Par ailleurs, les examens de dépistage sont faits par du personnel très divers (médecin scolaire, infirmière, orthophoniste, pédiatre…) qui n’a pas toujours la formation adéquate.
De façon complémentaire à l’examen audiométrique, il convient de procéder le cas échéant à un examen du langage (en compréhension et en production), de la voix (intensité, hauteur, timbre) et de la parole (articulation, intonation, débit).

1.4. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS DÉFICIENTS AUDITIFS
La surdité retentit sur le développement de l’enfant par la privation sensorielle qu’elle impose mais surtout par le retard ou l’absence de langage qu’elle provoque et la restriction de communication qui en résulte. Sauf troubles associés, le développement psychologique des déficients auditifs est a priori normal, sous réserve qu’aient été mis en œuvre précocement tous les moyens de communication et d’éducation permettant d’éviter une altération du fonctionnement intellectuel liée au déficit d’interactions sociales et le développement de troubles réactionnels. Ici encore les caractéristiques du développement différeront en fonction du type et du degré de l’atteinte, de l’âge de survenue du handicap ainsi que du contexte familial. En effet, la situation sera totalement différente pour un enfant sourd né dans une famille sourde ou dans une famille entendante (la majorité des cas). Hage, Charlier & Leybaert (2008) développent ces différents points dans le premier chapitre de leur ouvrage.
1.4.1. LE FONCTIONNEMENT COGNITIF
* L’évaluation du développement psychologique
Le langage est en général le moyen le plus simple pour évaluer les processus intellectuels, cette évaluation va donc poser problème chez les sourds. De la même manière que cela a été évoqué pour les handicaps moteurs, va se poser le problème de la fonction psychologique réellement évaluée, comment apprécier l’intelligence indépendamment d’un de ses éléments constitutifs, le langage ? Chez le jeune enfant, l’évaluation du développement communication peut être faite à l’aide de l’ECSP, Échelle d’Évaluation de la Communication Sociale Précoce dont nous sommes coauteurs (Guidetti & Tourrette, 1993-2009), échelle recommandée par la HAS (2009) pour le suivi de l’enfant sourd de 0 à 6 ans. Chez l’enfant plus grand, des échelles non verbales peuvent être utilisées comme des dessins (copies de figures géométriques, dessins à thème comme le bonhomme), des puzzles (comme les cubes de Kohs), des encastrements, l’échelle de performance du WISC dont on a déjà vu précédemment qu’ils donnaient lieu à une évaluation restrictive de l’intelligence. On comprend l’intérêt de recourir également à des épreuves étalonnées sur des déficients auditifs et sur des entendants comme l’échelle Borelli-Oléron (1964) ou l’échelle de Snijders-Oomen (1962) qui comporte quatre groupes d’épreuves portant sur la discrimination de formes spatiales, la combinaison de relations, l’abstraction et la mémoire immédiate. Colin (1979) rappelle les contraintes à respecter dans l’application d’un test d’intelligence à un enfant sourd : les épreuves doivent permettre d’évaluer des activités mentales présentées de manière non verbale. Les consignes doivent être transmises à travers des exercices préalables susceptibles d’être répétés autant de fois que le sujet n’a pas compris la tâche à réaliser. Elles devraient être adaptées aux enfants sourds et éventuellement traduites en langue des signes. L’activité à réaliser doit être simple, facilement transférable et généralisable. Enfin, il est important que les épreuves aient été étalonnées directement ou réétalonnées sur des populations d’enfants sourds scolarisés.
Comme le propose Charlier (2006), l’évaluation des compétences cognitives peut également être réalisée en langue des signes. Ce chapitre présente des « jalons de compétences en langue des signes » (p. 143-144) depuis la production d’un signe isolé à 8,5 mois à la maîtrise complète des verbes de mouvement vers 8-9 ans qui peuvent servir de support à l’évaluation. Il souligne également les difficultés de l’évaluation dans la mesure où il n’existe pas de test standardisé d’évaluation de l’enfant sourd en langue des signes. Ceci est confirmé plus récemment par Courtin, Limousin & Morgenstern (2010) dont la tentative d’adaptation d’un test anglais ne s’est pas révélée valide dans la mesure où le test n’évalue pas au bout du compte ce qu’il était censé évaluer. Ce qui, à première vue, semble un échec offre cependant plusieurs pistes à explorer pour construire à l’avenir un test fiable et valide permettant de revenir sur des questions essentielles telles que la notion d’âge critique pour le développement langagier ou cognitif. Ce texte souligne les difficultés déjà soulignées pour constituer une population d’étalonnage compte tenu de l’hétérogénéité de la population des enfants sourds.

* Les caractéristiques du développement et des processus intellectuels
Deleau et Weil-Barais (1994) rappellent dans l’introduction de leur ouvrage l’évolution des travaux sur la surdité. De nombreux travaux ont été conduits à partir des années cinquante par Oléron (voir en particulier 1951, 1972, 1973, 1981) qui était à cette époque directeur du laboratoire de psychologie de l’Institut national des sourds-muets à Paris. Pour cet auteur, les sourds fournissent un exemple de choix pour étudier les relations entre langage et développement mental (ce qui est d’ailleurs le titre de l’un de ses ouvrages). Ils constituent en quelque sorte une « anomalie pure » pour permettre de distinguer les activités mentales qui dépendent du langage et celles qui n’en dépendent pas. Courtin et al. (op. cit.) évoquent « l’expérience interdite », en reprenant les termes de Svirsky (2005, the forbidden experiment) pour évoquer la privation de langage au jeune âge et les répercussions de cette privation sur le développement ultérieur de l’enfant. Oléron va conduire plusieurs recherches où seront comparés des enfants sourds et entendants de « niveau mental a priori équivalent » sur des épreuves piagétiennes, où il s’agira de décrire les processus de raisonnement du sujet à partir de situations-problèmes où un matériel concret lui est présenté. Que ce soit à propos de la construction de l’espace, de la sériation ou de la conservation des quantités (poids, liquide), les auteurs (voir également Bideaud et al., 1980) concluent à des retards systématiques chez les enfants sourds pouvant atteindre 6 ans. Des retards sont également constatés lors de l’application d’épreuves de classement multiple ou d’intelligence non verbale (Matrices de Raven), dans la reproduction de la figure de Rey qui constitue un bon outil dans l’évaluation de l’orientation spatiale, ainsi que dans des épreuves d’imitation de gestes, en particulier des gestes en miroir qui font intervenir l’opérativité. Par contre, aucune différence sourds/entendants n’est observée lors d’application d’épreuves strictement perceptives. Oléron interprète les résultats obtenus en considérant que l’absence de langage oral rend impossible le passage du niveau perceptuel au niveau conceptuel de la pensée et restreint les capacités de généralisation, cependant le langage ne joue pas un rôle aussi important qu’on aurait pu le penser dans la réalisation de certaines tâches. Le développement de l’enfant sourd paraît se poursuivre beaucoup plus longtemps que celui de l’enfant entendant, ce qui confirme l’interprétation des performances en termes de retard. Le problème est de savoir si ces retards peuvent être comblés voire évités, cela paraît être le cas dans certains secteurs du développement puisque l’entraînement peut permettre aux sourds d’acquérir certains mécanismes comme la conservation.
La perspective adoptée par Oléron a été critiquée à plusieurs reprises (voir également Deleau et Weil-Barais, 1994) : il considère en effet les sourds comme un « groupe contrôle sans langage », comme équivalents à des personnes standard, le langage en moins, alors qu’on sait que les sourds ne sont pas « dépourvus de langage ». Les sujets étudiés par Oléron utilisent la langue des signes, la plupart du temps d’ailleurs, les consignes des épreuves leur sont données gestuellement. En 1981, Oléron remarque d’ailleurs que les enfants sourds qui sont mis précocement en contact avec la langue des signes progressent davantage sur le plan scolaire que ceux pour qui cela n’a pas été le cas, y compris dans la pratique de la langue écrite et même dans certains cas dans l’usage du langage oral. Il convient donc que l’usage de la langue des signes permet bien une communication précoce avec l’entourage. Il fait abstraction dans ce cas de possibles vicariances (voir chapitre 1) permettant d’organiser le développement en l’absence des moyens habituellement utilisés pour le faire. Ainsi, en effet, comme nous le verrons en détail plus loin, les jeunes enfants sourds, en particulier ceux qui ont des parents sourds, vont communiquer spontanément par gestes qui petit à petit vont devenir porteurs de sens alors que leurs pairs d’âge entendants vocaliseront puis produiront des mots.
Caouette (1973) quant à lui, en réalisant une « étude longitudinale du développement mental d’enfants sourds » a confirmé les résultats significativement inférieurs des sourds évoqués précédemment en ce qui concerne l’activité catégorielle, le raisonnement et la pensée logique et abstraite. Par contre leurs résultats sont comparables à ceux des entendants sur le plan de l’activité sensori-motrice, de l’activité perceptive (observation déjà faite par Oléron) et de la mémoire.
D’autres travaux ont porté sur l’application des échelles de Wechsler. Les résultats concernant la partie non verbale sont sensiblement équivalents à ceux de la population d’étalonnage. Par contre l’application des épreuves verbales donne lieu à des différences significatives (en faveur des enfants standard) même quand la passation est réalisée en s’aidant de la langue des signes, de l’écrit ou de la lecture labiale. Ces différences varient de 16 à 29 points (pour des QI moyens de 100) suivant les études (Douet, 1990). La passation de l’échelle de performance de Snijders-Oomen confirme les résultats obtenus avec les échelles de Wechsler. Dans tous les cas, les dispersions sont plus importantes pour les déficients auditifs que pour les entendants. Parmi les enfants sourds, on observe que les enfants atteints de surdité héréditaire obtiennent des résultats supérieurs à ceux des autres étiologies, ce que l’on peut expliquer par les stimulations apportées d’emblée par le milieu sourd, « préparé » à accueillir un enfant dépourvu de langage verbal. En outre, il est logique d’observer que les enfants dont le déficit est le plus léger obtiennent les résultats les plus élevés.
Les déficits observés dans certaines tâches chez les sourds donnent lieu à deux types d’interprétation : soit on considère que le retard de langage est seul ou en priorité responsable des difficultés de conceptualisation soit on considère que la surdité n’entraîne pas seulement une perte de stimulations auditives et un retard de langage mais qu’elle modifie l’environnement dont les stimulations vont être réduites, c’est cet appauvrissement qui va conduire aux difficultés observées chez les déficients auditifs.
Cette seconde interprétation est également celle de Deleau (1998) pour qui l’expérience des pratiques conversationnelles est liée à la conventionnalisation des échanges (à l’œuvre dans les jeux symboliques, voir ci-dessous) et à l’élaboration de la notion de croyance impliquée dans l’attribution d’états mentaux à autrui. On fait référence ici aux travaux portant sur la théorie de l’esprit (cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 174-177) permettant de faire des prédictions sur le comportement à venir d’autrui en fonction des croyances ou des états mentaux qu’on lui attribue. Les résultats des enfants sourds aux épreuves de théorie de l’esprit doivent être distingués selon le type d’environnement dans lequel grandissent ces enfants. Les travaux récents (Courtin & Melot, 2006 ; Siegal, 2007 ; voir également Thommen & Guidoux, 2011) distinguent les enfants signeurs natifs (enfants sourds nés de parents sourds) et signeurs tardifs (enfants sourds nés de parents entendants). Les compétences en théorie de l’esprit des premiers sont supérieures à celles des seconds et comparables à celles des enfants entendants, voire même supérieures dans les recherches réalisées par Courtin. Les chercheurs considèrent que ces résultats sont liés à l’expérience conversationnelle dont ont pu bénéficier les enfants sourds de parents sourds. La pratique d’une langue gestuelle pourrait même donner un avantage aux enfants sourds signeurs natifs dans la mesure où la prise de perspective visuelle qu’elle implique a un effet positif sur les prises de perspective conceptuelles.
De fait, dans un numéro spécial de la revue Enfance coordonné par Courtin en 2007, lui-même chercheur sourd, Marschark rappelle l’évolution des recherches sur le développement cognitif des enfants sourds. Au cours d’une première période qui coïncide avec le début des recherches menées par Oléron et rappelées ci-dessus, l’enfant sourd était considéré comme « ayant quelque chose en moins », un peu plus tard on considère les sourds comme ayant une « pensée concrète » où l’absence d’audition conduisait à modifier la structure psychologique des individus ; enfin, après les années soixante-dix, on a considéré les sourds comme intellectuellement normaux. Les chercheurs ont pris en compte que les langues gestuelles pouvaient être considérées comme de véritables langues et les déficits mis en évidence par les tests sont liés aux déficits dans les interactions précoces. Cependant, « les enfants sourds ne sont pas des entendants qui ne peuvent pas entendre » (Marschark, 2007 : 272).


1.4.2. LE DÉVELOPPEMENT COMMUNICATIF
Comme il a été dit précédemment, plus la surdité est profonde plus le retentissement sur le langage verbal sera important. Si l’on prend en compte l’acquisition du langage oral, il est donc logique de constater des retards à la fois dans l’apparition des premiers phonèmes (approximativement entre 6 et 10 mois chez les entendants, 12 à 26 mois chez les sourds profonds) et du vocabulaire (par exemple aux environs de 23 mois pour un vocabulaire de 10 mots, 29 mois pour un vocabulaire de 50 mots, ces étapes sont franchies respectivement à 15 et 19 mois chez l’enfant tout-venant ; Mellier et Deleau, 1991). Bien sûr, les âges indiqués ci-dessus ne sont en aucun cas des normes mais des âges approximatifs. Par contre, quand les enfants sont exposés à des systèmes bimodaux (langage oral et gestuel) ou unimodal gestuel de communication, leur développement communicatif se rapproche de celui des entendants voire est plus précoce (cf. ci-dessus les « jalons de compétences en langues des signes »). C’est le cas en particulier de l’apparition des premiers signes en langue gestuelle (Newport et al., 1985) qui apparaissent plus tôt (approximativement vers 5 ou 7 mois) que les premiers mots chez l’enfant entendant, y compris chez les enfants entendants de parents sourds. Plusieurs hypothèses expliqueraient cette avance : la maturation de la motricité impliquée dans les langues gestuelles se ferait plus précocement que dans le cas du langage oral. Par ailleurs, l’adulte reconnaîtrait plus facilement les erreurs de l’enfant en langue gestuelle qu’en langue orale et serait donc plus à même de les corriger. Pour cela plusieurs « techniques » sont utilisées par les parents : répéter des signes, conformer les mains de l’enfant pour que le geste soit adéquat, signer au contact d’un objet référent ou encore expliciter l’iconicité d’un signe. Les confusions faites par les enfants peuvent porter sur la partie du corps où doit être réalisé le geste ou sur la précision du mouvement à produire. Le fait que ces confusions portent sur un des paramètres de formation du geste (tels qu’ils ont été définis par Stokoe, voir plus loin) et ne soient pas des confusions au niveau du sens plaide en faveur de l’existence en langue des signes d’un système producteur de sens comparable au système phonologique des langues orales. Notons pour terminer que cette avance dans l’émergence des signes gestuels chez les enfants sourds a été critiquée et discutée (cf. Goodwyn et Acredolo, 1993 ; Marschark, 1994), on reproche en effet aux auteurs qui l’avaient mise en évidence d’avoir considéré des gestes qui n’avaient pas une réelle valeur linguistique mais qui seraient équivalents à ceux qui apparaissent chez l’enfant entendant à peu près à la même période quand il ne dispose pas encore de vocabulaire et qui disparaissent ensuite avec l’accès au langage. Dans ce cadre, les premiers signes en langue gestuelle apparaîtraient approximativement au même moment que les mots chez l’enfant entendant, à la fin de la première année.
D’autres travaux ont porté sur les caractéristiques du jeu symbolique chez l’enfant sourd. Le jeu symbolique (cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 144) est une des activités à travers lesquelles la fonction sémiotique (ou symbolique – étape du développement de l’intelligence décrite par Piaget entre 2 et 4 ans) s’exerce et se développe ; il s’agit d’un jeu de fiction où l’enfant met en scène des objets devenus symboliques (faire dormir l’ours en peluche, jouer au papa et à la maman…) qui montre que l’enfant est capable d’évoquer et de mettre en scène des objets et des événements absents. Les travaux cités par Deleau (1993, 1998) pour qui le jeu symbolique doit être étudié dans une perspective pragmatique, donc dans une dimension sociale et pas seulement cognitive, mettent en évidence des retards dans le développement du jeu symbolique chez l’enfant sourd consécutifs à des difficultés à établir des conventions et à introduire de nouveaux thèmes dans le jeu. Par ailleurs, l’étude de séquences d’interactions entre adulte et enfant sourd de 24 mois montre un moindre taux d’activité et un niveau moindre de séquences symboliques de la part de l’adulte comparativement à des dyades adulte-enfant entendant. Ce qui est en jeu ici c’est non seulement la compétence de l’enfant sourd mais également l’aide, le « tutorat » qui lui est offert par l’adulte ce qui peut avoir des incidences sur les compétences communicatives ultérieures. Des travaux plus précis et distinguant signeurs natifs et tardifs manquent encore sur cette question.

1.4.3. LE DÉVELOPPEMENT DE LA PERSONNALITÉ
Le développement de l’enfant sourd dépend comme celui de tout autre enfant de la relation à autrui. Cette relation paraît particulièrement perturbée dans les familles où la surdité va apparaître de façon brutale chez des parents entendants non préparés à cela. L’entourage va être dérouté par un enfant qui ne répond pas aux appels, à la voix ; on va assister à une restriction des échanges (« ce n’est pas la peine de lui parler puisque de toute façon il ne m’entend pas » peuvent dire certaines mères d’enfants sourds) due à la surdité, d’autant plus chez le bébé où une grande partie des signaux de réassurance sont verbaux et donc sonores. Ce serait une explication possible aux colères violentes que notent plusieurs auteurs chez l’enfant sourd. Celui-ci n’entend pas les paroles apaisantes de l’adulte, ne comprend pas leur comportement, ne peut exprimer verbalement son opposition en particulier au moment de la crise d’opposition qui caractérise la troisième année, il ne peut se manifester par le « non » qui est produit systématiquement à cet âge chez l’enfant entendant. L’enfant sourd traverse cette même crise de personnalité et l’adulte peut ne pas supporter aussi bien l’expression corporelle des colères, ce qui peut générer des conflits. Par ailleurs, l’enfant sourd n’entend pas arriver les personnes ou les objets, ce qui se produit fréquemment dans la vie courante et entraîne chez lui un sentiment d’insécurité. La multiplicité des effets de surprise peut développer un certain degré d’agressivité. On peut observer également des tendances à l’isolement dues aux efforts qu’exige de l’enfant la communication.
L’évaluation de la personnalité d’adultes ou d’adolescents sourds se fait en général de façon verbale, à l’aide de questionnaires ou de tests projectifs, cette exploration est bien sûr rendue plus difficile, elle est cependant réalisable soit en langue des signes soit en langue orale pour ceux qui y ont accès. Le MMPI (Inventaire multiphasique de Personnalité du Minnesota, adapté et étalonné en français) a été utilisé à cet effet. Il comporte plus de cinq cents questions concernant les attitudes et les comportements auxquelles le sujet doit répondre par ce qui le caractérise le mieux. Son application chez les sourds met en évidence une sensibilité à la frustration et des comportements d’isolement, en dépit d’un fort désir de contacts sociaux, ce qui peut donner lieu à des conduites compensatoires : extraversion, recherche par tous les moyens d’entrer en contact avec autrui (par exemple, des enfants sourds qui font le pitre en classe car c’est pour eux le seul moyen de faire rire les autres, le seul moyen pour que les autres s’intéressent à eux). Il faut alors que le milieu environnant réponde positivement à ces attitudes.
Les dessins réalisés par des enfants sourds montrent que la surdité modifie la perception du schéma corporel de l’enfant ; dans le dessin du bonhomme, la tête est représentée plus grande, les parties du visage apparaissent aux mêmes âges que dans la population tout-venant mais certains détails sont présents beaucoup plus précocement, les oreilles, en particulier sont souvent dessinées plus grandes, ce qui montre l’intérêt porté à cette partie du corps. L’apparition des vêtements est plus tardive et les transparences (caractéristique du dessin enfantin entre 5 et 8 ans environ où l’enfant dessine ce qu’il sait exister de l’objet et non ce qui est effectivement visible, cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 145-151) subsistent plus longtemps.
Mis à part ces tendances générales marquées par des difficultés dans l’établissement des relations sociales, on ne peut pas décrire de « personnalité sourde » ni de troubles psychologiques particuliers qui caractériseraient cette population étant donné l’hétérogénéité à la fois du déficit et des conditions d’environnement et d’éducation dans lesquelles ils vivent.


1.5. PRISE EN CHARGE, ÉDUCATION ET INSERTION SCOLAIRE DES ENFANTS DÉFICIENTS AUDITIFS
Comme déjà indiqué, la situation est totalement différente selon que l’enfant naît dans une famille sourde ou entendante (la majorité des cas). Environ 10 % – voire moins suivant les études – des enfants sourds ont un ou deux parents eux-mêmes sourds, dans ce cas, la langue des signes va être apprise comme une langue maternelle, la communication parents-enfants va s’établir probablement plus vite et avec moins d’anxiété qu’avec des parents entendants. Le langage oral pourra ensuite être appris comme une deuxième langue, pour certains auteurs, il est la condition de l’intégration. Dans le cas de parents entendants, l’enfant naît dans une famille où on ignore tout de la surdité, cette ignorance est accompagnée de tout un ensemble de préjugés à l’égard de la personne sourde et de la langue gestuelle. De plus, la surdité de l’enfant, comme tout autre handicap, va modifier la vie de la famille, le temps à consacrer à l’enfant sera plus long, l’adaptation au handicap doit se faire, celui-ci peut entraîner rejet ou surprotection de l’enfant. Par contre si au moment du dépistage de la surdité, les parents reçoivent une information précise sur le handicap de leur enfant, ils peuvent apprendre à communiquer avec lui. Ils peuvent ainsi le percevoir comme capable, du fait de sa surdité, de développer des capacités différentes comme celle d’utiliser ses mains pour s’exprimer. Le problème est que la « surdité est un handicap que l’on partage » (Bouvet, 1982, p. 135) : on peut guider un aveugle, on peut conduire un handicapé moteur, on ne peut pas parler à la place d’un sourd, on devient en quelque sorte « sourd » devant une personne sourde. On perd notre faculté à comprendre notre interlocuteur quand celui-ci sourd, s’adresse à nous dans sa manière particulière de parler due au fait qu’il n’entend pas. En cas d’éducation uniquement au langage oral, l’enfant sourd est élevé dans la négation de son handicap et dans l’obligation de se comporter comme un enfant entendant (apprendre à parler), ce qui va accentuer le clivage entre les enfants et les adultes sourds. Un enfant sourd profond, même implanté, ne parlera jamais tout à fait comme un entendant.
Deux types d’approche sont recommandés par la HAS en 2009 dans le document relatif à l’accompagnement des familles ayant un enfant sourd et au suivi de l’enfant sourd de 0 à 6 ans : une approche audiophonatoire et/ou visuo-gestuelle dans la mesure où il n’existe pas de consensus en France sur les modalités de mise en œuvre d’une éducation bilingue chez le jeune enfant sourd, en particulier avant 3 ans. L’éducation de l’enfant sourd est en effet un sujet de polémique et de querelles entre parents et professionnels à propos des différentes méthodes disponibles (cf. le premier chapitre de l’ouvrage de Sero-Guillaume, 2008, qui retrace l’historique de cette polémique). Quelle que soit la méthode utilisée, il nous paraît crucial que l’enfant puisse communiquer, construire sa pensée et accéder à l’abstraction, et pour cela, en fonction du degré de l’atteinte, plusieurs méthodes sont disponibles, elles seront abordées plus loin.
Les problèmes éducatifs de l’enfant déficient auditif sont fonction du type et surtout du degré de déficience auditive : certaines surdités de transmission peuvent ne poser que des problèmes d’appareillage, et certains déficients auditifs légers appareillés peuvent être scolarisés sans problème en classe ordinaire. Le droit à une éducation bilingue figure dans la loi depuis janvier 1991. Le décret d’application du 8 octobre 1992 de cette loi prévoit le libre choix des familles entre une éducation fondée sur le français oral et écrit ou sur l’association entre la langue des signes et la langue orale. Ce droit a également été inscrit dans le code de l’éducation en 2008 (cf. ci-dessus). Au moment d’envisager l’orientation de l’enfant, la commission des droits et de l’autonomie des personnes handicapées (CDAPH, cf. chapitre 5) enregistre le choix du jeune et de sa famille et propose une orientation en conséquence. Une modification de ce choix est toujours possible en suivant à nouveau la procédure prévue ci-dessus.
1.5.1. LES TECHNIQUES D’APPAREILLAGE
L’appareillage va venir corriger l’audition déficiente et compenser les pertes auditives de manière à procurer à l’enfant une intelligibilité du langage aussi élevée que possible. Plus l’enfant est appareillé précocement, plus cet appareillage sera intégré au schéma corporel de l’enfant et plus l’acquisition du langage se fera précocement. L’appareillage consiste dans la majorité des cas en des contours d’oreilles posés dès que la perte atteint ou dépasse 30 décibels. Toutes les surdités de perception sont appareillées de façon systématique, les surdités de transmission peuvent l’être et parfois de façon temporaire dès que la perte dépasse le seuil indiqué ci-dessus. L’appareil doit restituer les sons de manière adaptée à la surdité du sujet sinon l’enfant va rejeter tout appareil. La prothèse va rendre perceptible au déficient auditif son environnement sonore et lui permettre d’établir une communication avec lui. Elle va également établir ou rétablir un contrôle audiophonatoire en faisant percevoir à l’enfant ses propres productions vocales. Tout appareillage s’accompagne d’une prise en charge éducative (orthophonie) pour que l’enfant apprenne à utiliser ses restes auditifs. Des vérifications périodiques doivent être effectuées pour s’assurer de son efficacité.
La technique des implants cochléaires introduite en France en 1976 est toujours objet de polémique. Environ, 1 200 personnes sont implantées par an en France, environ la moitié des cas concernés sont des enfants. Cette technique est prise en charge et remboursée par la Sécurité Sociale depuis 2009. Elle peut concerner les enfants ou les adolescents atteints de surdité profonde ou totale, bilatérale et d’origine cochléaire et ne pouvant être corrigée par les prothèses auditives classiques. Elle consiste à stimuler directement les fibres nerveuses auditives (sans passer par la cochlée) par des signaux électriques élaborés à partir d’un traitement des signaux sonores. Cette prothèse se compose d’un récepteur interne placé chirurgicalement sous le cuir chevelu et relié au voisinage des fibres auditives par plusieurs électrodes insérées dans la cochlée, d’un boîtier émetteur porté dans la poche et d’une antenne extérieure dissimulée derrière l’oreille. Une motivation forte, de la tolérance et du réalisme sont nécessaires dans l’environnement familial et scolaire : l’enfant sourd porteur d’un implant reste un enfant sourd, certaines informations en particulier au niveau phonologique leur restent inaccessibles. Ses détracteurs lui reprochent le fait que l’enfant implanté doit être soumis à une rééducation intense pour parvenir à obtenir une perception auditive proche de celle d’une surdité profonde appareillée avec des prothèses classiques. Pour être efficace, l’implantation doit être la plus précoce possible. Du fait de la généralisation du dépistage néonatal de la surdité, de nombreux enfants sont maintenant implantés avant l’âge de 1 an. De nombreuses études ont maintenant été réalisées sur ces enfants et mettent en évidence une grande variabilité dans leur développement psychologique (cf. par exemple les articles et chapitres de Leybaert dans Courtin, 2007 ; et Hage, Charlier & Leybaert, 2006). Cette variabilité est liée à divers facteurs dont l’âge au moment de la pose de l’implant, mais surtout l’environnement social, sensoriel et linguistique dans lequel ils vivent. Leybaert met l’accent sur la nécessité de fournir aux enfants des informations visuelles comme celles pouvant être obtenues grâce à l’apprentissage de la lecture labiale ou du langage parlé complété. Dès 1994, le CCNE (Comité Consultatif National d’Éthique) avait recommandé d’associer langue des signes et orale à la suite de la pose de l’implant cochléaire. La métaanalyse de vingt-deux séries d’études prospectives et rétrospectives totalisant 1 855 patients rapportée par la HAS en 2009, considère que chez l’enfant atteint de surdité neurosensorielle sévère à profonde bilatérale apporte une amélioration des résultats sur le plan des capacités auditives et langagières ainsi que de la communication verbale. La progression sur ces critères est majeure dans les mois qui suivent l’implantation et se poursuit sur le long terme.

1.5.2. LES DIFFÉRENTS MOYENS DE COMMUNICATION ACCESSIBLES AUX ENFANTS SOURDS
* Le langage oral
L’âge auquel l’enfant va porter des prothèses est déterminant dans l’usage qu’il fera de ses restes auditifs (perceptions de sons très forts généralement situés dans les graves). Il est rare qu’un enfant n’ait aucun « reste ». Ces perceptions sonores sont tout à fait insuffisantes pour comprendre la parole et exercer un contrôle sur sa propre voix. Elles y contribuent néanmoins pour une part plus ou moins grande en fonction du degré de surdité dans le cadre d’une éducation spécialisée de l’oreille et de la voix. L’éducation du langage parlé va permettre de créer un contrôle audiophonatoire au moins partiel en affinant la discrimination auditive ; plus la perception est satisfaisante, plus les émissions orales seront proches de la normale. Cette éducation va s’accompagner d’un apprentissage de la lecture labiale qui va permettre de comprendre les paroles d’autrui en regardant les mouvements de sa bouche et des muscles de son visage. Les compétences en lecture labiale sont étroitement liées chez un enfant sourd à l’âge auquel grâce aux prothèses auditives, il a commencé à percevoir les sons. Cependant, tous les enfants sourds ne pourront tirer bénéfice de cette éducation au langage oral, l’apprentissage de la langue des signes leur est donc tout à fait indispensable et ce d’autant plus que la surdité est profonde.

* Les langues des signes
La querelle sur le mode d’éducation des enfants sourds perdure depuis le congrès de Milan (1880) où la langue des signes prônée en particulier en France par l’abbé de L’Épée (ce qu’il appelait les « signes méthodiques ») au milieu du xviiie siècle a été condangée au profit du langage oral censé être le propre de l’être humain. Même si depuis une vingtaine d’années maintenant, le geste a de nouveau retrouvé droit de cité, institutions et parents s’affrontent toujours sur les méthodes éducatives à proposer aux jeunes déficients auditifs : soit tout oral ce qui pose des problèmes aux sourds profonds, soit tout gestuel ce qui est un obstacle à une intégration dans la société des entendants. Comme souvent dans d’autres cas, le juste milieu entre ces deux positions antagonistes paraît être la solution préférable. Il paraît essentiel en effet de permettre au jeune sourd de communiquer avec les autres, sourds et entendants, peu importe à la limite la langue dont il se sert pourvu qu’il ait envie de l’utiliser et qu’il soit compris. En tout cas, ce bilinguisme oral/gestuel est l’objet de polémique depuis plus de deux siècles et d’un aller et retour entre la France et les USA où la communauté des sourds a un grand poids, en particulier depuis la création de l’université Gallaudet (dans l’État de Washington), qui regroupe près de 3 000 enseignants et étudiants sourds. Dans ce pays, les sourds au même titre que les autres minorités linguistiques ont revendiqué auprès des pouvoirs publics la reconnaissance de leur langue et de leur culture.
LES CARACTÉRISTIQUES DES LANGUES DES SIGNES
La polémique sur l’éducation des jeunes sourds tient au caractère particulier de la langue des signes, qui serait pratiquée dans notre pays par environ 500 000 sourds et 100 000 à 150 000 entendants. On a d’abord contesté le fait que ce soit une langue à part entière ; tout dépend des critères de définition, elle n’a pas de caractère vocal, sa grammaire semble plus simple. Les échanges basés sur l’expression gestuelle se situant donc dans l’espace, c’est la vue qui permet un fonctionnement normal du processus de feed-back. Elle n’a pas de forme écrite mais beaucoup de langues orales n’ont pas non plus de forme écrite. Le rapport signifiant/signifié est moins arbitraire que dans les langues orales, comme le souligne Oléron (1972) et plus récemment Le Corre (2007), car les gestes gardent un lien avec les objets désignés, un rapport d’iconicité (cf. également le numéro spécial coordonné par Garcia et Derycke en 2010). Cette iconicité, qui existait bien au départ de l’instauration du geste ne signifie d’ailleurs pas transparence de sens : sans expérience ni entraînement, il est impossible de suivre une conversation en langue des signes. Par ailleurs, les gestes diffèrent d’un pays à l’autre ce qui peut s’expliquer par l’isolement des communautés de sourds, alors que dans un premier temps, les gestes mis au point par l’abbé de L’Épée avaient été importés aux États-Unis par les fondateurs des premières écoles de ce pays. Pour leurs détracteurs, il n’existe pas non plus dans les langues des signes de double articulation (la première porte sur les monèmes qui sont les plus petites unités significatives, la seconde sur les phonèmes qui servent à établir les différences de sens) comme il en existe dans les langues orales. On doit beaucoup aux travaux des Américains Stokoe et Bellugi à partir des années soixante pour avoir mis en évidence le véritable statut linguistique des langues des signes. Stokoe montre ainsi (1972) l’existence d’un système sublexical, comparable au système phonologique des langues orales. Il définit ainsi les chérèmes, unités minimales comparables aux phonèmes et décrit plusieurs paramètres communs aux signes gestuels : la position de la main au niveau du corps, la configuration de la main et des doigts, l’orientation de la main dans l’espace et enfin, le mouvement exécuté par la ou les mains.


La découverte de la langue des signes a apporté de grands changements dans la vie des sourds : en reconnaissant qu’ils avaient une langue, on les reconnaissait comme sujets parlants à part entière, donc comme des personnes, avec un statut identique à celui de toute personne ordinaire. Il est nécessaire pour les parents entendants ayant un enfant sourd de faire l’effort d’apprendre la langue des signes, de rencontrer des adultes sourds, de permettre à leur enfant de découvrir une langue dans laquelle il ne connaît aucun handicap.
Il semble, hors de toute polémique, que l’éducation d’un déficient auditif doit essayer d’associer simultanément langue orale et langue des signes dans la mesure où l’enfant sourd qu’il ait des parents sourds ou entendants est amené à côtoyer à la fois des sourds et des entendants. Ce bilinguisme n’est en fait pas une exception même dans le monde des entendants puisqu’aucun groupe linguistique n’a jamais existé hors de tout échange avec d’autres groupes linguistiques.
Il faudrait enfin faire la distinction entre langue des signes (française – LSF) et français signé (voir pour plus de détails Bouillon, 1990). Dans le premier cas, il s’agit d’une langue à part entière où le système prosodique est assuré par les mouvements de la tête et les expressions du visage. Dans le deuxième cas, il s’agit d’une méthode, utilisée en général en cas de méconnaissance de la LSF, qui permet de visualiser la langue française en empruntant le lexique de la langue et en le combinant selon les règles de la syntaxe du français afin qu’il y ait concordance exacte entre énoncé parlé et énoncé signé. On peut utiliser le français signé en parlant alors qu’on ne peut signer en LSF et verbaliser en même temps.
Nous avons évoqué jusqu’ici plusieurs des méthodes éducatives applicables aux enfants sourds, lecture labiale et langue des signes sont les plus couramment pratiquées, il existe également le langage parlé complété (LPC). Le LPC est constitué d’indices visuels (configuration et position de la main autour du visage du locuteur) qui sont ajoutés par le locuteur afin de désambiguïser les sosies labiaux du langage oral, c’est-à-dire les configurations identiques des lèvres qui expriment des sons différents. Ceci permet à une personne bien entraînée de capter à plus de 90 % la langue orale. Il ne s’agit donc pas d’une aide à la production de la parole mais d’un procédé d’aide manuelle à la lecture labiale qui permet au locuteur entendant de rendre intelligible sa parole pour son interlocuteur sourd.
Dans l’état actuel des recherches, des analyses et des expériences, il est impossible de dire qu’une méthode prévaut par rapport à une autre ; le choix de l’une ou l’autre d’entre elles dépendra du niveau de surdité (certains déficients légers bien appareillés pourront fréquenter sans difficulté une classe normale), de la décision des familles mais aussi des institutions disponibles (et donc des méthodes proposées) à proximité du lieu de résidence. Il est cependant permis de penser que chaque méthode de communication organise les échanges de manière différente comme le montre un travail effectué sur la communication référentielle (Reymond et Vion, 1994) comparant des enfants sourds profonds et sévères pratiquant un mode de communication soit oral soit gestuel. Il est permis de penser également que l’utilisation d’une langue gestuelle modifie le fonctionnement cognitif des enfants sourds par rapport à celui des enfants tout-venant, une plus grande flexibilité cognitive a été observée chez ces sujets (Courtin, 1998) qui doivent par exemple en signant adopter quasi simultanément leur propre position et celle de leur interlocuteur vis-à-vis des objets de l’environnement.
Enfin, pour aider les sourds dans la vie quotidienne, le site Web sourd donne des informations regroupées en différentes rubriques (actualités, vie pratique, emploi, etc.) et diffuse un journal d’informations dont certaines sont retranscrites.
En résumé, on peut dire que dépistage, appareillage et éducation auditive constituent des éléments essentiels dans l’insertion scolaire et dans l’éducation des jeunes sourds. L’objectif éducatif prioritaire doit être de permettre à l’enfant de communiquer, quel qu’en soit le moyen, et de développer l’accès au langage, quel qu’il soit. La HAS (2009) recommande de proposer d’inclure les enfants sourds dans des programmes d’intervention précoce individualisés, si possible avant l’âge de 1 an, et adaptés au projet éducatif souhaité par les parents. Ces programmes ont pour objectif de préciser les niveaux d’audition, de renforcer les compétences propres de la famille et de l’enfant et de lui faciliter l’accès au système éducatif. Cet accès à titre gratuit peut être proposé par des structures dédiées (ex. CAMSP, SAFEP, SEFISS, etc.2) ou par l’intermédiaire de la prestation de compensation du handicap délivrée par les MDPH (ex. formation en LPC ou en langue des signes pour les familles). Il est également recommandé de ne plus proposer aux enfants sourds des programmes d’intervention précoce exclusivement en français parlé sans le soutien d’un support gestuel complémentaire.




2. LES DÉFICIENCES VISUELLES
2.1. DESCRIPTION DES TROUBLES
Il existe de nombreux troubles visuels de gravité variable, leur fréquence est très importante puis qu’on considère qu’aux environs de 6 ans, au moment de la scolarité obligatoire, « 10 à 20 % des enfants sont porteurs d’une anomalie de la vision. Le strabisme atteint 3 à 4 % des enfants, la cécité complète est rare (2 000 enfants aveugles en France) » (Deschamps et al., 1981, p. 105 ; voir aussi Inserm, 2002). La prévalence de l’amblyopie en France chez l’enfant de moins de 6 ans varie de 0,48/1 000 pour les amblyopies définies par une acuité visuelle inférieure ou égale à 4/10 à 14,5 % pour les amblyopies définies par toute diminution de l’acuité visuelle (ANAES, 2002).
De la même manière que pour le fonctionnement de l’oreille au début de ce chapitre, quelques éléments relatifs au fonctionnement normal de l’œil sont nécessaires à la bonne compréhension des processus menant à la déficience visuelle (cf. figure 6, p. 102).
2.1.1. LES DÉFICIENCES DE L’APPAREIL OCULAIRE
D’après la 10e révision de la Classification internationale des maladies en 2006, la fonction visuelle peut être déclinée en quatre catégories : la vision normale, une déficience visuelle modérée, une déficience visuelle grave, la cécité. On regroupe la déficience visuelle modérée et la déficience visuelle grave sous le terme de « baisse de la vision » : les baisses de la vision et la cécité représentent l’ensemble des déficiences visuelles.
LE FONCTIONNEMENT DE L’ŒIL
Fig 6. Schéma de l’œil

[image: F 6. Schéma de l’œil]Source : Deschamps et al., 1981, p. 106.

L’appareil visuel comporte :
1. Les milieux transparents (cornée, humeur aqueuse, cristallin et corps vitré) qui reçoivent les rayons lumineux et les dirigent vers la rétine.
2. La rétine, ses cellules sensibles transforment l’information lumineuse en influx nerveux : les cônes permettent la vision des couleurs mais ont surtout un grand pouvoir discriminant (vision des détails) ; en cas d’atteinte à leur intégrité, on observe une réduction importante de l’acuité visuelle – les bâtonnets permettent la vision quand l’intensité lumineuse est faible.
3. Le nerf optique transmet l’influx nerveux au cerveau.
4. Le cortex de la région occipitale intègre l’information transmise.
Pour que la vision soit normale, il faut :
1. Que les milieux traversés par la lumière soient effectivement transparents – le cristallin est opaque dans la cataracte, la cornée l’est dans les séquelles d’inflammation ou kératites.
2. Que l’image de l’objet se forme effectivement sur la rétine ce qui implique que le globe oculaire soit bien sphérique ; s’il est trop long, l’image se forme en avant de la rétine (myopie), s’il est trop court, l’image se forme en arrière (hypermétropie), s’il est irrégulier, l’image d’un point n’est pas perçue comme telle (astigmatisme).
3. Que l’accommodation qui permet d’adapter la focale du globe oculaire à la distance de l’objet regardé grâce au changement de courbure du cristallin se fasse correctement ; ce n’est pas le cas si le cristallin est absent (ôté chirurgicalement en cas de cataracte).
4. Que les cellules sensibles de la rétine soient fonctionnelles.
5. Que les muscles oculaires fonctionnent correctement ; la perception du relief en particulier est obtenue grâce à une bonne coordination des muscles oculaires ; on parle de strabisme quand les deux axes visuels ne convergent plus vers l’objet fixé.
6. Que les voies nerveuses soient intactes.
L’acuité visuelle est une mesure du pouvoir discriminant de la rétine, c’est-à-dire de la capacité à percevoir les détails. Elle s’exprime en dixièmes ou en vingtièmes, ce qui est plus discriminant quand l’acuité visuelle est réduite. Avoir une acuité visuelle de 10/10 signifie que l’œil peut reconnaître des signes (les lettres chez l’ophtalmologiste) dont chaque détail est vu à 5 m sous un angle d’une minute (1/60 de degré) ; si l’angle est de 2 minutes, l’acuité visuelle sera de 5/10 (adapté de Deschamps et al., 1981, p. 108).


* Les déficiences de l’acuité visuelle
Différents degrés de déficience peuvent être distingués séparément pour chaque œil et réduits éventuellement par des mesures compensatoires (lunettes, lentilles), ils sont résumés dans le tableau 3 ci-dessous.
Tableau 3. – Les différents degrés de déficience de l’acuité visuelle

	Catégorie de vision	Degré de déficience	Acuité visuelle avec la meilleure correction du meilleur œil
	vision normale
	nulle
 légère
	supérieure à 8/10
 inférieure à 8/10

	vision faible
 ou amblyopie
	modérée
 grave
	inférieure à 3/10
 inférieure à 1/10
 comptage possible des doigts
 à 6 m

	cécité
	profonde
 presque totale
 totale
	inférieure à 0,5/10 comptage des doigts à moins de 3 m inférieure à 0,2/10 comptage des doigts à moins de 1 m – perception de la lumière pas de perception de la lumière



Adapté de l’Inserm, 1988, p. 75 et de l’OMS, 2012.

La définition de la cécité correspond donc à une acuité visuelle de loin, du meilleur œil et après correction, de 1/20. On parle classiquement d’amblyopie quand l’acuité visuelle est comprise entre 1/20 et 3/10. Cette amblyopie sera dite fonctionnelle si elle porte sur un œil anatomiquement sain (c’est-à-dire qu’elle est curable si le traitement est entrepris précocement), organique s’il existe une atteinte pathologique des globes oculaires. L’amblyopie bilatérale (qui touche les deux yeux) atteint 1 enfant sur 1 000 ; alors que l’amblyopie unilatérale concerne 2 à 3 % des enfants (ce qui représente environ 25 000 cas), il s’agit de la principale anomalie de la vision chez le jeune enfant. Les amblyopes sont en majorité des strabiques. En dehors des strabismes, les causes les plus fréquentes des amblyopies sont les troubles de la réfraction classés dans les autres déficiences visuelles.

* Les autres déficiences visuelles
– La myopie, l’hypermétropie et l’astigmatisme sont également nommés troubles de la réfraction. Ils se corrigent par des verres concaves (myopie), convexes (hypermétropie) ou cylindriques (astigmatisme).

– Le strabisme est un trouble de la motricité oculaire qui concerne 3 à 4 % des enfants et consiste en une non-convergence des axes visuels vers l’objet fixé, il peut être divergent ou, la plupart du temps, convergent. Ce n’est pas seulement un défaut esthétique, il est surtout à l’origine de la plupart des amblyopies unilatérales, mais il peut aussi en être la conséquence. Le traitement consiste dans l’occlusion des yeux ou du bon œil de façon à ce que l’enfant se serve de l’œil dévié. Si cette occlusion est insuffisante, une intervention chirurgicale réparatrice peut être proposée.

– Le nystagmus est une déficience de la mobilité oculaire, il se caractérise par des secousses rythmiques du globe oculaire ; il peut être secondaire à une amblyopie, à un strabisme ou être héréditaire.

– Les déficiences de la vision des couleurs : la cécité totale des couleurs est rare, l’altération partielle du sens des couleurs est plus fréquente, en particulier le daltonisme (confusion du rouge et du vert). C’est un trouble héréditaire qui se transmet de façon récessive liée au sexe. Ces troubles peuvent constituer un handicap à l’école où l’on se sert fréquemment d’index colorés, dans la vie quotidienne (signalisation routière…) ou professionnelle.

– La déficience de la vision nocturne.

– La sensibilité à la lumière : la photophobie est une phobie de la lumière qui provoque de la gêne ou de la douleur, elle peut s’accompagner de larmoiement et est souvent due à une lésion de la cornée ou à une conjonctivite.



* Les déficiences du champ visuel
Cette déficience peut être totale ou légère quand le champ visuel varie de 60° à moins de 120°.


2.1.2. LES PRINCIPALES AFFECTIONS ENTRAÎNANT UN HANDICAP VISUEL
– La cataracte consiste en l’opacité du cristallin. Chez l’enfant, les causes peuvent être diverses : la rubéole maternelle en est une. Compte tenu des progrès liés au dépistage et surtout à la vaccination, c’est une des causes qui devrait progressivement disparaître. La trisomie 21 en est une autre, un enfant trisomique sur vingt est en effet atteint de cataracte ; certaines maladies chroniques comme le diabète peuvent également entraîner une cataracte, d’autres enfin, sont héréditaires. Les cataractes partielles peuvent laisser à l’enfant une acuité visuelle de 2 à 3/10 et passer inaperçues. Les cataractes graves bilatérales se traitent par l’ablation chirurgicale des cristallins qui doivent alors être remplacés par des lentilles de même puissance (lunettes très épaisses ou verres de contact) ou des implants. Souvent, les cataractes, notamment celles qui sont congénitales, sont associées à d’autres troubles : petite taille de l’œil, nystagmus ou encore retard intellectuel.

– Le glaucome est une pathologie créée par l’augmentation de la pression à l’intérieur du globe oculaire. Il est presque toujours congénital chez l’enfant et est responsable d’une part importante des cécités de l’enfant. Il s’agit d’une maladie héréditaire, bilatérale dans les 2/3 des cas. En cas de dépistage précoce, une intervention chirurgicale peut amener la guérison.

– Les autres affections : il s’agit de dégénérescences rétiniennes (maladies héréditaires), de la fibroplastie rétrolentale (due à une opacification du vitré, conséquence d’une suroxygénation des prématurés en couveuse qui a pratiquement disparu de nos jours), du rétinoblastome (le plus fréquent des cancers oculaires de l’enfant jeune qui peut être transmis héréditairement), des traumatismes oculaires (une des causes majeures de cécité, ou de perte d’un œil provoquées par des plaies pénétrantes, des corps étrangers intra-oculaires…). Il s’agit enfin de la choriorétinite toxoplasmique, inflammation de la rétine qui altère la vision centrale ; c’est la conséquence d’une toxoplasmose ayant atteint l’enfant au cours de la grossesse. Ici encore, les progrès du dépistage anténatal ont quasiment fait disparaître cette affection.


En fait, comme le souligne Griffon (1995), cette classification n’est pas si simple que l’on pourrait le penser, les différents critères permettant de parler de déficience visuelle pouvant se combiner quelle que soit l’étiologie. Cet auteur propose en fait une nouvelle catégorisation particulièrement pertinente dans une perspective éducative. En associant le critère de l’acuité visuelle et celui des conditions de vision, il distingue quatre types d’atteinte : l’atteinte de la vision centrale, le sujet ne voit pas de près mais peut avoir une perception correcte de l’espace ; l’atteinte de la vision périphérique, dans ce cas, l’acuité est correcte mais le sujet n’a plus de perception visuelle autour du point de fixation, il ne voit donc que ce qu’il fixe du regard ce qui a, bien entendu, des retentissements sur les capacités de lecture et occasionnera une gêne pour les déplacements. Il distingue également la vision floue due à l’opacité des milieux que traverse la lumière pour atteindre la rétine ; dans ce cas, le sujet aura du mal à apprécier les contrastes, les distances, les reliefs, l’acuité visuelle est réduite. Enfin, une dernière catégorie concerne les atteintes visuelles d’origine cérébrale (cf. Barbeau, 1992).
Les cas de déficience visuelle sont donc multiples, il est donc nécessaire qu’avant toute prise en charge éducative qui prendra en compte l’âge et le mode de survenue (congénital ou secondaire), un diagnostic et une évaluation précise soient réalisés. Par ailleurs, il est crucial de prendre en compte une période sensible voire critique jusqu’aux environs de 7 ou 8 ans, période au-delà de laquelle on considère que l’amblyopie peut être irréversible (cf. SFD/DGS, 2009).


2.2. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS DÉFICIENTS VISUELS
L’évaluation du développement psychologique des enfants aveugles et amblyopes doit être pluridimensionnelle et fondée sur une observation clinique rigoureuse où l’anamnèse, l’étiologie, l’examen ophtalmologique ont une place très importante (cf. pour des caractéristiques plus précises, Tourrette, 2011, p. 380 et suivantes). De la même manière que cela a été évoqué pour l’enfant sourd, un enfant aveugle ne doit pas être considéré comme un enfant normal avec la vision « en moins », son développement se fera à partir d’autres bases intégrant la cécité. Une fois encore, la situation sera totalement différente si la cécité est congénitale ou acquise, totale ou partielle, différente également en fonction de l’étiologie, les enfants atteints de fibroplastie rétrolentale constituent, pour Warren (1984) un cas différent des autres, distinctions que ne font pas systématiquement les recherches qui seront rapportées ci-dessous.
2.2.1. LE DÉVELOPPEMENT MOTEUR
Très tôt apparaissent des différences avec l’enfant typique sur le plan de l’action, de la manipulation et de l’exploration des objets. On note en effet peu de manipulations durant la période sensori-motrice ainsi que des difficultés à envisager l’espace au-delà du corps propre. On observe également une sorte de « fusion main-bouche » (Bullinger et Mellier, 1988, p. 196) qui fait que pendant longtemps tous les objets pris en main sont portés à la bouche. À la fin de la première année, cette coordination main-bouche devient si efficace que l’ouverture de la bouche devient calibrée à la taille de l’objet pris en main. Du fait de son handicap, l’enfant aveugle a tendance à avoir peu d’activité physique, on constate une certaine pauvreté de la motricité spontanée, une tendance à maintenir longtemps des attitudes et positions de type néonatal, tête penchée vers l’avant avec les bras en flexion contre le buste, paumes ouvertes pour les plus grands. Les grandes étapes du développement moteur que constituent le maintien de la tête, la position assise, la position debout avec appui et la marche sont observées par Adelson et Fraiberg (1974, cités par Mellier, 1992) avec un retard compris entre 4 et 8 mois en moyenne. D’autres auteurs (Portalier et Vital-Durand, 1989) observent un retard moyen de 15 mois pour l’accès à la marche autonome avec des dispersions très importantes (âge d’apparition situé entre 15 mois et 3 ans), ces retards concerneraient à la fois les aveugles et les amblyopes. Par contre, le maintien assis, le retournement du dos sur le ventre et la marche tenue par les mains apparaissent quasiment sans différence avec le bébé voyant.
Adelson et Fraiberg considèrent par ailleurs que l’acquisition de la permanence de l’objet est un prérequis à l’apparition de la marche chez l’enfant aveugle. Cette acquisition, qui sera rediscutée à propos du développement cognitif, indique que pour l’enfant les objets continuent à exister même s’il ne les voit pas, ou ne les touche pas. En d’autres termes, l’enfant ne se mettra à marcher que quand il aura intégré le fait que les objets existent toujours hors de l’espace de préhension. Cette position, rediscutée par Mellier (1992, p. 366 et suivantes) l’amène à considérer que « l’accès à la permanence de l’objet – quasi-permanence et permanence dans le champ de la préhension – constitue (seulement) un précurseur de la locomotion » dans la mesure où ses propres observations montrent que des bébés aveugles peuvent accéder à la marche avant d’avoir accordé une permanence à l’objet sonore placé hors de l’espace de préhension. Une fois la marche acquise, certaines caractéristiques semblent propres aux enfants aveugles comme une démarche hésitante avec des pieds qui traînent ou glissent sur le sol ou encore une asymétrie qui consiste à avancer le premier pied puis à ramener le suivant au niveau du premier sans le dépasser (Sampaio et al., 1989). La progression dans la marche se ferait alors uniquement sur un pied, un pas sur deux, ceci rend alors la vitesse de progression plus lente (elle l’est moins chez les enfants amblyopes). Pour les auteurs, « cette asymétrie est due à la fonction perceptive attribuée au premier pied qui tâte tout d’abord le sol sans qu’aucun poids ne lui soit appliqué » (p. 75). Leurs observations montrent que l’enfant aveugle commencerait à marcher comme l’enfant normal, ce n’est qu’ensuite que ces stratégies locomotrices atypiques se mettraient en place. La vision ne serait pas essentielle aux débuts de l’acquisition de la marche, elle le deviendrait par la suite au moment où l’espace doit s’élargir. Compte tenu des difficultés qu’a l’enfant aveugle à maîtriser l’espace locomoteur, il lui est pratiquement impossible d’anticiper un pas sur l’autre. Des restes visuels, même minimes améliorent la vitesse et la qualité de la locomotion (Portalier et Vital-Durand, 1989). Le guide ultrasonique qui sera décrit en détail un peu plus loin permet un apprentissage de la marche quasi normal.
Chez l’enfant plus grand, on peut fréquemment observer une instabilité psychomotrice liée sans doute à la pauvreté des apports tactilo-kinesthésiques par rapport à ce que permet la vision normale, ainsi que des tics, des stéréotypies avec des décharges motrices répétitives (ce qui est parfois désigné sous le terme de « blindisme »). Ce besoin de mouvement associé à une persistance des syncinésies (mouvements involontaires qui accompagnent d’autres mouvements volontaires) jusqu’à un âge avancé s’oppose au comportement prudent, lent, qui évite la marche rapide, la course, associé à des difficultés de coordination motrice fine qui handicape la précision du geste et l’exécution d’actes précis. Ceci est à mettre en relation avec une tension motrice permanente, une raideur des mouvements fréquemment observée, liée vraisemblablement à l’absence de contrôle visuel pour effectuer les activités de la vie quotidienne.

2.2.2. LE DÉVELOPPEMENT COMMUNICATIF
La déficience sensorielle va conduire à une restriction des échanges entre le bébé et les personnes de son entourage (la mère en particulier) dans la mesure où les échanges par le regard tiennent une place essentielle aux débuts de la vie. Fraiberg (1978) note les difficultés des mères à interagir avec leur bébé aveugle dans la mesure où elles ne savent pas interpréter ses signes d’attention ou d’intérêt, se manifestant par exemple par des mouvements des mains ou des doigts qui ont un statut différent de ceux de l’enfant valide et qui ne correspondent pas à leurs attentes. On peut noter par exemple (Mellier et Deleau, 1991) que les enfants aveugles ne tournent pas la tête vers une source sonore mais « tendent l’oreille ». Le sourire apparaît au même âge que chez l’enfant standard mais devient par la suite moins expressif, ce que l’on peut relier à l’absence de feed-back. Ces auteurs notent également des modifications dans les comportements non verbaux qui sous-tendent la relation avec autrui comme le geste de tendre les bras à l’adulte (pour être pris dans les bras) qui n’apparaît pas, l’agrippement à l’autre est beaucoup plus fréquent. Le geste de pointage, dont on connaît importance chez l’enfant tout-venant pour initier des séquences d’attention conjointe avec l’adulte est absent chez l’enfant aveugle. Par contre, la cécité ne semble pas avoir d’incidence sur l’apparition et l’évolution des premières vocalisations comme le note Fraiberg (1978) même si celles-ci sont utilisées essentiellement en réponse à l’adulte ou à un événement et non pour initier une interaction.
Des retards sont notés dans l’apparition des premiers mots (un an plus tard avec une plus grande variabilité interindividuelle que chez l’enfant standard) qui restent très dépendants de leur contexte d’émergence. Mellier et Deleau (1991, pour un résumé des travaux sur ce thème) montrent que la fonction pragmatique du langage, celle qui renvoie au contexte social, pose problème. Ces auteurs décrivent à ce sujet trois caractéristiques particulières du langage des jeunes enfants aveugles : ils parlent essentiellement sur sollicitation de l’adulte, ils parlent ensuite seulement pour eux-mêmes pendant leurs jeux mais se taisent dès que l’adulte cherche à communiquer, ils parlent enfin quasi exclusivement pour maintenir la relation et l’attention de l’autre quelle que soit l’activité qui les occupe. Parler semble donc être une action en soi avant de servir réellement à la communication. Andersen et al. (1993), dans une revue de question sur les débuts du langage de l’enfant aveugle, constate que les termes employés ne contiennent aucune information descriptive, se réfèrent à soi et aux événements passés, ce qui constituerait pour l’auteur une stratégie adaptative de façon à éviter les incompréhensions sur le contexte présent. Elle observe également un usage erroné des prépositions indiquant le temps et l’espace, l’enfant aveugle devant gérer les concepts de temps avant ceux liés à l’espace, alors que c’est l’inverse pour l’enfant tout-venant.
Chez l’enfant plus grand, le langage suit ensuite une évolution particulière. Dans 1/3 des cas, on observe des troubles articulatoires explicables par le fait que l’apprentissage de la parole ne bénéficie pas de l’apport visuel qui facilite l’imitation des mouvements phonatoires de l’interlocuteur. Mais surtout, on observe des conduites de « verbalisme » qui caractérisent l’utilisation de mots en dehors de toute expérience perceptive. Certains mots sont ainsi utilisés souvent vidés de leur contenu dans la mesure où la relation signifiant-signifié ne peut être saisie, ne peut être reliée à une expérience sensorielle. Certains sujets pourront avoir une définition toute personnelle des concepts, recourir fréquemment aux périphrases. Les mots ne sont souvent pas investis de la valeur émotionnelle dont l’enfant aveugle ne peut percevoir les manifestations gestuelles ou expressives. On pourra noter également des perturbations comportementales dans les échanges face-à-face comme le fait de s’approcher trop près de l’interlocuteur ou de ne pas le regarder. Malgré ces caractéristiques, le développement linguistique paraît se faire normalement sur le plan du vocabulaire et de la syntaxe. Le langage est d’une manière générale très investi par l’enfant aveugle, il permet le développement de la logique verbale, nous y reviendrons plus loin, il a aussi et surtout une utilité essentielle dans les échanges interpersonnels privés du support visuel.
D’autres travaux se sont intéressés aux caractéristiques du langage des mères d’enfants aveugles. Dans une étude longitudinale portant sur le langage des mères adressé à des enfants déficients visuels et standards, Andersen et al. (1993, 1997) constatent un emploi moindre de phrases déclaratives chez les mères d’enfants aveugles, un taux plus élevé d’impératifs ainsi que de questions demandant de réaliser des actions. Ceci doit être mis en relation avec les retards sur le plan locomoteur observés chez les enfants déficients visuels ainsi qu’avec leur lenteur à initier des activités ou à prendre l’initiative de l’interaction, les enfants aveugles ont souvent besoin d’autrui pour atteindre des objets. Par ailleurs, comme cela a déjà été noté à propos des mères d’enfants myopathes, les mères d’enfants aveugles apportent à leurs enfants des informations restreintes sur l’environnement extérieur : les dénominations d’objets sont répétées (peut-être pour être certaines que l’enfant comprend le langage qui lui est adressé), les interactions sont réduites alors qu’on aurait pu s’attendre au contraire pour pallier le manque d’informations en provenance de l’extérieur lié à la cécité.

2.2.3. LE DÉVELOPPEMENT COGNITIF
Le développement intellectuel de l’enfant aveugle doit a priori être considéré comme normal sauf dans les cas où l’affection à l’origine de la cécité est elle-même facteur de retard mental. Quand l’évaluation des aptitudes intellectuelles est réalisée à l’aide d’épreuves verbales, on ne constate pas de différences avec l’enfant normal. Si on applique des épreuves de performance, les résultats sont inférieurs à ceux des voyants. Dans les deux cas, la dispersion des résultats est beaucoup plus importante que chez les enfants standards. Bien sûr, l’utilisation des épreuves « classiques » pour l’évaluation du développement intellectuel des jeunes aveugles peut ici aussi être critiquée comme elle l’a déjà été précédemment à propos d’autres handicaps. Le problème, comme le fait remarquer à juste titre Mellier (1992, p. 32, qui fait une synthèse des travaux consacrés au bébé aveugle), réside d’une part dans la surreprésentation des items visuels dans les épreuves classiques, ce qui explique en partie l’infériorité des résultats aux épreuves de performance ; il figure d’autre part dans l’impasse faite par les tests classiques sur un secteur qui pose problème aux enfants aveugles : la construction de l’espace.
Il est donc intéressant pour comprendre le développement cognitif des enfants déficients visuels de faire appel aux travaux qui dépassent cette approche psychométrique en essayant d’évaluer les processus opératoires des enfants atteints de cécité. Dans ce champ, deux auteurs ont produit à compter des années 1960 des références essentielles, il s’agit de S. Fraiberg et de Y. Hatwell. Fraiberg (1978 en particulier) suit longitudinalement dix enfants aveugles complets de naissance sans troubles associés pendant les deux premières années de leur vie et évalue à travers des observations mensuelles à domicile leur développement psychologique. Son objectif est de préciser le rôle de la vision dans le développement de l’enfant standard auquel ses données sont systématiquement comparées. On a reproché à cet ouvrage « d’être un monument à la gloire de la vision » (Harrisson-Covello et al., 1981) et de ne permettre en rien de comprendre les problèmes particuliers posés par la cécité. S’il se situe dans une approche faisant un systématique constat de retard chez les enfants handicapés déjà dénoncée à plusieurs reprises, il n’en reste pas moins qu’il apporte des conclusions intéressantes sur le tout premier développement de l’enfant aveugle, en particulier à propos de la permanence de l’objet chez le bébé aveugle (pour une synthèse détaillée, cf. Mellier, 1992). Cette acquisition, décrite par Piaget, commence à se mettre en place à partir de 9-10 mois ; elle est particulièrement importante car elle indique que pour l’enfant les objets continuent d’exister même en leur absence, il est donc devenu capable de représentation mentale. Les auteurs postérieurs à Piaget (cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 85 et suivantes) remettent en cause le statut piagétien de l’objet qui serait acquis en fait plus tôt que ne le postulait l’auteur genevois. Chez l’enfant valide, la permanence de l’objet est évaluée par différentes situations (reprises dans l’épreuve de Casati-Lézine et dans celle proposée par Uzgiris et Hunt, cf. notre précédente publication, p. 240-241) où l’on propose au bébé de retrouver un objet caché sous un puis plusieurs écrans après des déplacements visibles puis invisibles de l’objet. La transposition de cette situation auprès de l’enfant aveugle suppose que l’on teste le comportement de recherche de l’enfant dans les modalités tactile et auditive. Pour que la passation de l’épreuve soit valide, Mellier (1992, p. 361) considère que le bébé doit être capable d’« isoler le son ou le contact tactile des ambiances sensorielles, de localiser l’objet en direction, de saisir cet objet alors qu’il produit des manifestations directes de sa présence ». « L’objet tenu et l’objet entendu sont d’abord des expériences différentes pour l’enfant » (Bullinger et Mellier, 1988, p. 197), non coordonnées entre elles. Ceci est valable à la fois pour l’objet physique et l’« objet » humain, ainsi même si sa mère est présente dans la même pièce, elle quitte le champ perceptif de l’enfant si elle cesse de lui parler ou de le toucher. L’objet se construit dans un premier temps dans l’espace de préhension. Un objet sonore présenté hors de cet espace n’est dans un premier temps pas recherché. Après avoir repris les différentes études consacrées à cette question, Mellier considère que c’est avec un retard de 4 à 5 mois que les bébés aveugles manifestent les premières formes de permanence de l’objet.
Les travaux d’Hatwell (1966, 2003, voir également Hatwell, Streri & Gentaz 2003, ouvrage écrit par trois spécialistes du développement haptique) sont intéressants et importants à plus d’un titre. Cet auteur conduit en effet une imposante recherche (jamais reprise depuis) sur la formation des opérations concrètes chez de jeunes aveugles âgés de 4-5 à 10-11 ans, comprenant entre 10 et 20 sujets par groupe d’âge, en distinguant des aveugles de naissance et des aveugles tardifs comparés à des voyants du même âge. Les sujets déficients visuels retenus ont un développement intellectuel considéré comme normal sur le plan psychométrique (QI verbal supérieur ou égal à 80). Les épreuves appliquées sont des épreuves piagétiennes portant sur les opérations spatiales (tâche d’anticipation des positions d’un objet au cours de déplacements), sur les opérations physiques (conservation de la substance, du poids et du volume) et sur les opérations logiques référant à la classification et à la sériation (en distinguant ici une présentation à support concret ou verbal du matériel). Nous renvoyons le lecteur à notre précédente publication (Tourrette et Guidetti, 2008, p. 156 et suivantes) pour la description de la perspective piagétienne du développement opératoire chez l’enfant standard. D’une manière générale, Hatwell constate que les enfants aveugles manifestent un retard de 2 à 6 ans suivant les épreuves, ce retard est plus massif chez les enfants aveugles de naissance que chez ceux dont la cécité est plus tardive. Le profil des performances est particulièrement intéressant, en effet le retard n’est pas homogène suivant les différents secteurs du développement intellectuel : il est particulièrement net dans toutes les épreuves portant sur du matériel concret où la solution est donnée (pour les voyants) par la structure perceptive du matériel, alors que dans les épreuves à base verbale, les performances sont proches de celles des enfants voyants.
Ces résultats peuvent être expliqués d’une part, par un déficit dans la construction de l’espace entraîné par la cécité, ce déficit sera d’autant plus grave que la cécité est précoce. Ils peuvent être compris d’autre part par un appauvrissement de l’expérience perceptive (par rapport aux sujets voyants) mais également par une relative aisance sur le plan verbal. Cette maîtrise du langage est insuffisante dans les premiers stades du développement opératoire étudiés ici pour compenser les difficultés provenant de la pauvreté des sensations sensorielles. Cependant, le développement du langage permet l’accès à la symbolisation, à la conceptualisation et à l’abstraction ce qui va donner aux sujets une plus grande aisance dans les épreuves de logique à base verbale. Le retard des enfants aveugles est paradoxalement plus important au stade des opérations concrètes (en particulier dans les épreuves portant sur la construction de l’espace à partir d’un matériel concret) qu’au stade des opérations formelles (épreuves portant sur la logique verbale). Les travaux d’Hatwell montrent en fin de compte que bon nombre d’acquisitions se réalisent simultanément chez les enfants aveugles entre 8-9 et 11 ans alors que chez l’enfant standard, elles s’étalent dans le temps entre 5-6 et 11 ans. Alors que tous les éléments concrets, à base perceptive lui sont difficilement accessibles, c’est par le langage nous dit Hatwell (1966, p. 214) que l’enfant aveugle « se libère d’une réalité matérielle un peu incohérente pour lui et accède à la pensée rationnelle » alors que chez l’enfant voyant les structures logiques sont d’abord dépendantes du contenu, du matériel concret auquel elles s’appliquent avant de s’en détacher pour accéder au raisonnement. Le retentissement de la cécité sur le développement cognitif de l’enfant apparaîtrait dans ce cadre moins lourd que celui de la surdité puisque le langage permettrait aux enfants aveugles d’accéder, même tardivement, pour certains secteurs à un niveau de développement cognitif proche de celui des voyants. Les travaux d’Hatwell pourraient avoir, comme elle le souligne à la fin de son ouvrage, des retombées sur le plan éducatif en développant chez les jeunes aveugles la connaissance tactile des objets de leur environnement.
La question des compensations sensorielles (Mellier, 1992, p. 376) est apparemment démentie par les faits ; on a classiquement considéré en effet que les déficits visuels étaient compensés chez les sujets aveugles par des compétences accrues dans les autres modalités sensorielles et en particulier le toucher. Si l’on ne constate pas effectivement de différence entre aveugles et voyants sur le plan de la sensibilité perceptive, la pratique quotidienne de certaines activités (le braille en particulier) permet aux aveugles d’exercer la modalité tactile au mieux de leurs possibilités. À noter cependant, et c’est important, que l’appréhension de l’environnement est différente selon la modalité sensorielle envisagée : la vision nous donne une appréhension simultanée et globale de l’environnement alors que le toucher informe de manière successive et analytique, on peut considérer alors (Sampaio, 1988) que les aveugles ont une perception morcelée de l’environnement.

2.2.4. LE DÉVELOPPEMENT DE LA PERSONNALITÉ
Comme nous l’avons vu pour l’enfant sourd, il n’existe pas de « personnalité aveugle », tout au plus peut-on souligner quelques caractéristiques spécifiques comme une forte passivité (Harrisson-Covello, 1981) entretenue par l’entourage de l’enfant qui ne l’incite pas à agir seul et qui tente de lui éviter toute expérience nouvelle supposée dangereuse. L’enfant risque donc de se développer dans un contexte de dépendance et de surprotection pouvant être à l’origine des retards observés dans la mise en place des différentes acquisitions. On peut noter également une pauvreté de l’expression mimique à mettre en relation avec les perturbations de la communication non verbale évoquées ci-dessus à propos du développement communicatif. Ces incidences de la cécité sur le développement de la personnalité sont bien sûr à nuancer en fonction de la date d’apparition du trouble. Ici encore le développement d’un aveugle de naissance ou d’un aveugle tardif sera différent en fonction de l’adaptation à la survenue du handicap et de l’existence de représentations liées en particulier aux relations interpersonnelles qui auront pu se constituer dans le second cas.


2.3. PRISE EN CHARGE, ÉDUCATION ET INSERTION SCOLAIRE DES ENFANTS DÉFICIENTS VISUELS
La vision n’est pas totalement fonctionnelle à la naissance nous l’avons vu. L’acuité visuelle du nourrisson est faible (3/20 à 9 mois) ; à 1 an, elle est de 3 à 4/10, elle atteint son niveau optimal (10/10) aux environs de 5 ans (de Monteynard et al., 1995) au minimum et plus couramment à 6 ans. Toute perturbation apportée à l’appareil de la vision dans la petite enfance aura donc des conséquences redoutables. La moindre anomalie ou la moindre suspicion doit conduire à un examen ophtalmologique.
2.3.1. LE DÉPISTAGE
Les règles du dépistage des déficiences visuelles sont fixées par une circulaire du ministère de la Santé (23 mai 1980) et rappelées dans un guide pratique à destination des médecins généralistes et des pédiatres en 2009 (SFP/DGS, 2009), document dans lequel est soulignée l’importance de l’identification des facteurs de risque des troubles visuels, du repérage et de la recherche des signes d’appel qui peuvent être indiqués par la famille (ex. attitude anormale de la tête). Les enfants à risques, c’est-à-dire ceux qui présentent une affection oculaire héréditaire dans leur ascendance, ceux qui sont soumis à une infection de la mère pendant la grossesse (rubéole, toxoplasmose, intoxications), les prématurés sont plus particulièrement suivis aux trois examens de dépistage du huitième jour, neuvième et vingt-quatrième mois. L’examen de l’acuité visuelle proprement dit est fait dès l’école maternelle, à partir de 2 ans et demi. On considère qu’un enfant sur huit a en maternelle un problème visuel, on le constate à partir de l’évaluation de l’acuité visuelle de près et de loin et de l’attention portée à d’éventuels troubles du comportement et des difficultés scolaires. L’évaluation de l’acuité visuelle peut être réalisée à l’aide d’échelles comportant des images d’objets familiers que l’on va demander à l’enfant de désigner ou d’apparier. Chaque œil est testé séparément après occlusion de l’autre. En cas d’observation d’une acuité inférieure à ce qui est attendu (compte tenu de l’âge de l’enfant), on recherchera systématiquement un trouble de la réfraction qui nécessitera une correction optique.
Les problèmes éducatifs posés par les enfants déficients visuels dépendent du type d’altération de la vue. Il n’y a en effet rien de commun entre un aveugle complet et un enfant ayant 4/10 de vision. En fait, l’acuité ne renseigne qu’imparfaitement sur la qualité de la vision, tout dépend, nous l’avons déjà dit, de la nature et de gravité du déficit visuel, mais aussi et surtout de l’aptitude du sujet à utiliser sa vision résiduelle, cette aptitude étant liée à son éducation dans la petite enfance. Trois facteurs seront donc déterminants dans l’éducation d’un déficient visuel : l’âge de l’enfant au moment du diagnostic, l’évolution éventuelle de l’atteinte et enfin, l’existence d’une vision résiduelle utilisable. Chez tout déficient visuel, c’est la qualité de la lecture qui va en grande partie déterminer l’orientation scolaire et professionnelle. On considère qu’une intégration en classe ordinaire nécessite au minimum une acuité visuelle de 2/10 de loin.

2.3.2. LES TECHNIQUES PALLIATIVES
– Le braille : Louis Braille (1809-1852), professeur à l’Institut des Jeunes Aveugles, devenu aveugle à l’âge de 3 ans, conçut en 1840 une écriture en relief accessible par le toucher. Cette technique peut être utilisée à partir de 7 ans. Pour que l’apprentissage se fasse dans de bonnes conditions, il est souhaitable de procéder antérieurement à une éducation du toucher à partir d’activités manuelles diverses (par exemple jeu de dominos composé de plaquettes recouvertes de fourrure, de papier verre…). Le braille se compose de 63 combinaisons différentes représentant les lettres de l’alphabet et les signes de ponctuation obtenus à l’aide d’une configuration de 1 à 6 points en relief inscrits dans un rectangle composé de 2 colonnes de 3 points chacune. Un exemple en est donné dans la figure 7 ci-dessous :
Fig 7. Exemples de lettres en braille

[image: F 7. Exemples de lettres en braille]Source : Deschamps et al., 1981, p. 120.

CARACTÉRISTIQUES ET CONTRAINTES DU BRAILLE
La maîtrise de cette technique nécessite une excellente latéralisation et un effort intellectuel important d’autant plus que le sens de l’écriture est inverse de celui de la lecture ; en effet, pour obtenir le relief, il faut « écrire » au dos de la feuille de papier avec un poinçon, on écrit donc de droite à gauche pour pouvoir lire de gauche à droite. La lecture tactile s’effectuant bien plus lentement que la lecture visuelle (environ 100 mots/minute contre 250 mots/minute en lecture en « noir »), les recherches (voir un aperçu dans Dubern, 1992) ont essayé de mieux comprendre les facteurs qui peuvent influer sur les préférences latérales manuelles dans la lecture du braille et donc accroître la vitesse de lecture et la coopération entre les deux mains. Pouvoir lire bimanuellement semble plus important que privilégier une des deux mains, il faudrait donc favoriser la lecture des deux mains chez le jeune enfant ce qui permet d’accroître la vitesse de lecture (en moyenne de 35 %). Les travaux (Mousty et al., 1992, par exemple) ont montré l’existence d’une grande variabilité interindividuelle dans la façon d’aborder un texte (par exemple le temps de lecture conjointe, avec les deux mains, peut être plus ou moins long suivant les sujets…) mais d’une grande stabilité intra-individuelle. On sait par ailleurs que les sujets qui ont appris à lire en braille sont plus rapides que ceux qui ont appris à lire en « noir ». La lecture du braille, caractère par caractère, est fragmentée alors que la lecture visuelle permet d’avoir d’emblée une vision plus globale du texte. Si son intérêt est évident, cette technique, utilisée partout dans le monde mais par une minorité d’aveugles, a également un certain nombre de contraintes : le volume des productions en braille est 30 à 50 fois supérieur à celui des imprimés ordinaires ce qui rend plus difficile l’accès à ces documents ainsi que leur transport ; pour réduire partiellement ces difficultés, a été mis au point un braille abrégé. Enfin, son apprentissage est long et requiert, comme nous l’avons vu, des capacités cognitives et tactiles adaptées ainsi qu’une forte motivation. On sait cependant qu’il existe une corrélation positive entre le niveau d’efficience obtenu en braille et le devenir professionnel, mais on estime à 85 % le nombre de personnes déficiences visuelles qui ne lisent pas le braille.


– Le magnétophone vient en complément du braille, tout cependant, ne se prête pas à un travail purement auditif (par exemple en mathématiques l’utilisation des tableaux et des figures géométriques, en géographie, celle des cartes), il est difficile par ailleurs de soutenir longtemps une attention uniquement auditive. Des associations, comme l’Association « Valentin Haüy pour le bien des aveugles », se sont spécialisées dans l’enregistrement et le prêt de documents enregistrés.

– La dactylographie vient en complément du Braille et du magnétophone et permet d’échanger une correspondance avec des voyants ignorant le Braille. Un des problèmes dans l’utilisation de cette technique vient de la non-visualisation des fautes de frappe.

– L’informatique : des ordinateurs équipés de synthèse vocale ou de barrettes braille (interfaces braille avec des plages tactiles connectées aux ordinateurs courants) se sont considérablement développés au cours des dernières années et peuvent être mis à disposition des aveugles ; des calculatrices vocales, des téléphones à clavier simplifié, des « vidéo-loupes parlantes » ou encore des machines à écrire le braille peuvent faciliter la vie des personnes non ou mal voyantes mais aussi plus simplement des personnes âgées.

– Les techniques permettant l’autonomie dans les déplacements représentent un facteur d’indépendance essentiel. L’utilisation de ces techniques doit être précédée par une éducation psychomotrice et psychologique. L’utilisation d’une canne blanche (attribuée au-delà d’une vision centrale inférieure ou égale à 1/10) permet à l’aveugle de déceler les obstacles sur son passage et de les éviter par un mouvement de balayage de droite à gauche, la difficulté réside dans la stigmatisation et dans l’acceptation du handicap. Elle nécessite également le développement du sens de l’orientation après contournement d’un obstacle et une interprétation des bruits de façon à se représenter mentalement l’espace. L’utilisation de la canne blanche peut être associée à celle d’un chien guide, ce qui nécessite un apprentissage spécifique, la personne aveugle devant lui faire confiance pour reconnaître et contourner les obstacles et s’arrêter lors des dangers. La durée de vie des chiens et leur coût élevé représentent des contraintes importantes à son utilisation. Des associations remettent gratuitement et sous certaines conditions des chiens guides à disposition des personnes aveugles.

– Le guide ultrasonique enfin a d’abord constitué une technique essentiellement utilisée dans une perspective de recherche car il présente un grand intérêt pour comprendre comment s’effectue chez le bébé aveugle l’exploration des objets et de l’espace. Il s’agit d’un dispositif mis au point par Kay en 1974, applicable sur le front du bébé aveugle qui permet de compenser la perte de la vision en codant artificiellement certaines propriétés du milieu et des objets. Il devient ainsi possible au sujet de situer son corps dans l’espace et d’y positionner les objets en orientation et en distance. Cet appareil est muni d’un émetteur d’ultrasons d’une portée d’environ deux mètres et de deux récepteurs situés de part et d’autre de l’émetteur. Ceux-ci captent le signal renvoyé par le milieu et le traduisent dans une bande de fréquences audible par le bébé. Le signal est indépendant à chaque oreille. La distance est codée par la hauteur du son, la taille de l’objet par le volume sonore, la texture de l’objet par les différentes harmoniques du signal et l’orientation par l’effet stéréophonique (cf. Bullinger et Mellier, op. cit. ; Mellier, op. cit.). Ce dispositif qui sert transitoirement à l’instrumentation de la fonction semble tout à fait intéressant, temporairement, pour permettre à l’enfant d’explorer un environnement nouveau et pour la mise en place de compétences nouvelles. L’enfant, d’ailleurs, s’en désintéresse et le rejette dès qu’il est familiarisé à un environnement donné car il en a acquis la représentation spatiale.


Des guides ultrasoniques très légers, fonctionnant à piles et émettant des signaux sonores ou tactiles sont actuellement commercialisés avec un objectif de complémentarité aux cannes blanches. Ils donnent à l’utilisateur la possibilité de localiser des ouvertures, des portes ou un chemin à travers une foule.
Chacune de ces techniques requiert un apprentissage long et intense avec des enseignants spécialisés ce qui contraint les enfants aveugles à fréquenter parfois ponctuellement des établissements qui leur sont réservés où des techniques pédagogiques particulières portant sur l’apprentissage de concepts fondamentaux liés en particulier à l’organisation de l’espace, à la lumière, aux couleurs pourront être mises en œuvre. Plus de 5 500 enfants et adolescents déficients visuels étaient scolarisés, à la rentrée 2010-2011, dans les établissements scolaires et les unités d’enseignement des établissements médico-sociaux (4 200 sont scolarisés individuellement en classe ordinaire, 444 dans un dispositif collectif d’intégration – CLIS, ULIS – 944 dans les établissements médico-sociaux). Le nombre d’établissements pour jeunes déficients sensoriels a poursuivi en 2010 un recul déjà constaté en 2006 (Makdessi, 2013), passant de 134 à 120 structures entre 2006 et 2010, et de 8 400 places installées à 7 800. Les établissements pour déficients sensoriels rassemblent, fin 2010, 30 établissements pour déficients visuels et 14 établissements pour enfants sourds et aveugles. Fin 2010, dans les enfants de 6 à 16 ans suivis par un SESSAD et scolarisés à temps complet 15 % présentent une déficience visuelle. L’intégration en milieu scolaire ordinaire, en classe « normale » ou en classe d’inclusion scolaire (CLIS) réservée aux handicapés visuels (amblyopes en particulier qui peuvent y apprendre le braille) nécessite, nous y reviendrons au chapitre 5, des moyens supplémentaires qui souvent font défaut. On peut citer en particulier des enseignants spécialisés et des réseaux d’aide en quantité suffisante, des financements pour des aides techniques souvent très coûteuses (loupes, éclairages spécifiques, matériel informatique…) ou encore des moyens pour se procurer les documents transcrits en braille.

2.3.3. L’ÉDUCATION DES ENFANTS DÉFICIENTS VISUELS
Pour terminer et sans proposer une nouvelle catégorisation, citons quelques caractéristiques d’une éducation adaptée à trois types de déficience visuelle :
– Les aveugles de naissance : l’enfant aveugle va utiliser intensément tous les autres sens à titre compensatoire. Tous les apprentissages de la vie quotidienne devront se mettre en place sans le support de l’imitation qui joue un rôle essentiel dans le développement de l’enfant voyant. Dans l’entourage de l’enfant, une place importante devrait être accordée au langage qui permet de garder le contact avec l’enfant à distance, c’est par lui que vont passer la plupart des stimulations. Il est souhaitable que se mettent en place une prise en charge précoce et une attitude parentale adaptée.

– Les amblyopes pouvant utiliser une vision résiduelle : la qualité de la vision résiduelle est variable d’un enfant à l’autre et peut varier dans le temps chez un même enfant. Si faible soit-elle, elle devrait être utilisée au maximum dans l’éducation en respectant les possibilités de l’enfant qui pour certaines activités pourront se conduire comme les voyants alors que d’autres activités nécessiteront des aménagements comme par exemple, des conditions de fort éclairage pour la lecture et l’écriture, le grossissement des textes, l’utilisation d’ampoules adaptées à la nature de l’amblyopie, les loupes. Il faudrait éviter cependant de rendre l’enfant trop dépendant des techniques, qui outre leurs avantages ont deux inconvénients : elles entraînent d’une part une certaine lenteur dans le travail (par exemple, si on utilise une loupe, on ne peut voir que certaines parties du texte ou certaines lettres à la fois), elles deviennent d’autre part pesantes dans les études supérieures et peuvent représenter un obstacle à l’exercice de certaines professions. Par ailleurs, des techniques de rééducation des mouvements oculaires (saccades et poursuite oculaires) peuvent s’avérer efficaces dans le cadre de la lecture et dans certaines conditions comme le montre Vigneron (1994). Il paraît important pour ces enfants vite fatigables de multiplier les expériences bimodales (Hatwell, 1992, 2003) qui permettront la coordination de la vision et du toucher, modalité principale de leur connaissance du monde extérieur.

– Les aveugles tardifs : il s’agit de ceux dont la cécité ne survient qu’au-delà des premières années, ce sont donc des enfants ou des adultes ayant déjà reçu une éducation intégrant le sens de la vue et qui se sont constitué un ensemble de connaissances et de souvenirs visuels, l’éducation doit les adapter à leur nouvel état. En règle générale, ces enfants sont beaucoup moins handicapés sur le plan de la construction de l’espace que les aveugles de naissance ; ils ont pu se constituer des représentations mentales et un espace multimodal qui leur permettront une fois devenus aveugles d’utiliser un système tactile déjà coordonné à la vision (Hatwell, 1992, 2003). La cécité peut provenir de l’aggravation d’une amblyopie, si le passage est progressif, l’enfant va se préparer à s’adapter à son nouvel état. Dans le cas d’une apparition brutale de la cécité, le choc sera très important à la fois pour l’enfant et son entourage et devra être surmonté avant la mise en place et l’utilisation des techniques de compensation évoquées ci-dessus.


LES ENFANTS À HANDICAP SENSORIEL MULTIPLE
Quinze syndromes d’origine génétique associant une surdité de perception et une atteinte ophtalmologique ont été décrits (Andrieu-Guitrancourt, 1991, p. 507) ; la surdité peut être congénitale ou secondaire, les atteintes ophtalmologiques peuvent relever soit d’une rétinite pigmentaire, d’une atrophie optique ou de troubles de la réfraction. Les professionnels distinguent, quant à eux, plus globalement la surdi-cécité congénitale et la surdi-cécité acquise dans l’enfance ou l’adolescence, dans la mesure où le développement psychologique et l’approche éducative des enfants concernés seront dans les deux cas totalement différents (voir Coll et Souriau, 1992 ; Souriau, 1993). Comme cela a déjà été dit à propos du polyhandicap, il ne s’agit pas de l’addition de deux handicaps mais d’un handicap spécifique. Dans le premier cas, il s’agit le plus fréquemment de surdi-cécité d’origine rubéolique. Ce syndrome grave peut associer une cataracte bilatérale (qui peut être opérée dès la fin de la première année), une rétinopathie, une surdité profonde ou sévère, une cardiopathie et un retard staturo-pondéral. Les enfants atteints sont souvent porteurs de troubles du comportement associés comme des stéréotypies (par exemple bouger en permanence la main devant l’œil), ou une indifférence pour le monde extérieur qui peut évoquer l’autisme, ou encore une attirance importante pour les minimes restes visuels. L’adaptation de l’enfant à son environnement est toujours très fragile : le moindre changement peut amener de l’agitation, de la surexcitation. L’expression de leur visage est indifférenciée et on observe fréquemment un retard du développement moteur.
Le deuxième cas concerne essentiellement les enfants porteurs du syndrome d’Usher qui associe une surdité congénitale et une rétinite pigmentaire évolutive. Décrite en 1914, cette pathologie qui atteint environ un enfant sur trente mille est à l’origine de 5 à 6 % des surdités infantiles et de 15 % des cas de rétinite pigmentaire. On distingue trois types cliniques selon la sévérité de la surdité : le type 1 (environ 40 % des cas), dans lequel la surdité est congénitale, profonde, non évolutive, et associée dans la forme typique à une aréflexie vestibulaire se manifestant par un retard des acquisitions (tenue de tête, station assise et marche) ; le type 2 (environ 60 % des cas), dans lequel la surdité est prélinguale, moyenne à sévère, lentement évolutive, et sans troubles vestibulaires ; le type 3 (moins de 3 % des cas ; plus fréquent dans les populations finlandaise et juive ashkénaze), dans lequel la surdité est rapidement évolutive, le plus souvent diagnostiquée lors de la première décennie et associée, dans la moitié des cas, à des troubles vestibulaires. La rétinite pigmentaire, généralement diagnostiquée après la surdité, se manifeste d’abord par une gêne visuelle aux bas niveaux de lumière (pénombre, nuit), puis par une perte progressive du champ visuel aboutissant à une cécité totale en quelques dizaines d’années. La localisation des gènes impliqués dans cette affection ouvre des perspectives en matière de dépistage prénatal et de diagnostic génétique.
Dans tous les cas, l’approche éducative de ces enfants doit impliquer une équipe pluridisciplinaire et devra permettre l’accès à une communication si minime soit-elle passant par toutes les modalités possibles et tenant compte de tout reste auditif ou visuel de manière à éviter que ne s’installent retard mental et du langage observé chez 42 % de ces enfants (Dammeyer, 2012). Ainsi, ils pourront suivant les cas utiliser le langage parlé, signé si les restes visuels le permettent (ou signé en tenant les mains de l’interlocuteur), dactylographié, écrit, dessiné, en braille. Pour les surdités moyennes et sévères, un appareillage auditif conventionnel peut être proposé. L’implant cochléaire, unilatéral voire bilatéral, est de plus en plus souvent conseillé pour les surdités profondes congénitales. L’efficacité de la réhabilitation auditive est d’autant plus grande qu’elle est mise en place précocement. Le pronostic de la maladie est conditionné essentiellement par la vision : la cécité survient dans presque tous les cas entre 50 et 70 ans.
Une étude réalisée il y a déjà de nombreuses années (Espéret et Alamargot, 1994 ; Alamargot et Espéret, 1995) effectuée sur des sujets sourds-aveugles d’étiologie rubéolique montre l’existence de processus psycholinguistiques et cognitifs (planification d’énoncés) analogues à ceux mis en évidence chez des sujets valides. Ainsi, quand on demande à des sujets sourds-aveugles de classer des blocs logiques en fonction de différents paramètres (forme, texture, grandeur…) et de nommer ces paramètres par le biais d’étiquettes gestuelles, on constate que le niveau atteint en étiquetage à la fin de l’expérience est principalement déterminé par des processus cognitifs de planification et de gestion de l’attention en jeu lors de la phase de catégorisation des blocs et non par des connaissances linguistiques. Ceci pourrait avoir des conséquences sur un plan didactique en développant d’abord chez ces sujets ces compétences cognitives générales de planification et de contrôle qui serviraient de base ensuite au développement de compétences à communiquer.
L’autonomie sera également variable en fonction du degré de l’atteinte, allant d’une autonomie très limitée dépendante d’un accompagnateur-interprète à une autonomie complète. Ceci a pour conséquence la fréquentation d’un internat spécialisé dans la majorité des cas même si, devenus adultes, certains sourds-aveugles peuvent mener une vie indépendante dans la mesure où des services adaptés (interprètes, aides à domicile…) leur sont fournis.
L’éducation de ces enfants aura donc et avant tout pour objectif prioritaire de développer les relations sociales, entre adulte/éducateur et enfant puis entre enfants. Ceci passe par le développement de la communication quel qu’en soit le support de façon à favoriser une autonomie la plus grande possible dans la vie quotidienne permettant pour certains une insertion scolaire puis professionnelle.
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1. Le lecteur souhaitant aller plus loin pourra utilement compléter cette partie consacrée aux déficiences auditives en consultant les rapports récents de la HAS consacrés à la surdité chez l’enfant http://www.has-sante.fr/portail/jcms/c_922867/surdite-de-lenfant-accompagnement-des-familles-et-suivi-de-lenfant-de-0-a-6-ans-hors-accompagnement-scolaire ; voir également sur le site de l’OMS « 10 faits sur la surdité » http://www.who.int/features/factfiles/deafness/facts/fr/index5.html et sur le site surdi.info sous l’égide du ministère des Affaires sociales et de la Santé.

2. Voir glossaire et chapitre 5.




CHAPITRE 4
LES HANDICAPS MENTAUX
1. DES CONCEPTIONS DIFFÉRENTES DE LA DÉFICIENCE MENTALE
2. QUE PEUT-ON CONCLURE ET QU’ENTEND-ON AUJOURD’HUI PAR HANDICAP MENTAL ?
3. ÉTIOLOGIE
4. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS HANDICAPÉS MENTAUX
5. L’INTELLIGENCE EST-ELLE ÉDUCABLE ?
6. LES ENFANTS PORTEURS D’UNE TRISOMIE 21
7. LES ENFANTS AUTISTES
Le concept de handicap mental a subi de nombreuses modifications au cours de l’histoire, ce problème de définition est lié à l’évolution des courants de pensée sur le plan scientifique. En conséquence, la classification des personnes handicapées mentales a également évolué au cours du temps. Le fait de classer les handicaps mentaux a très tôt intéressé les professionnels pour des raisons d’ordre administratif. En effet, l’identification et la présence d’arriérés mentaux dans une société entraînent des dispositions légales concernant leur éducation, leurs droits et leurs devoirs. On constate par ailleurs une grande hétérogénéité des personnes concernées par l’étiquette « handicapé mental », cette hétérogénéité va également se retrouver dans la terminologie adoptée au cours de l’histoire et dans les modèles qui se sont succédé pour décrire et comprendre la déficience mentale : idiot, dément, débile, déficient mental, arriéré, retardé mental… en sont quelques exemples qui indiquent les difficultés à cerner le concept et à le définir. Par ailleurs, on peut dire que chaque pays a adopté sa propre définition, même si la classification de l’OMS tente de les unifier.
Si l’intelligence est une construction théorique, le handicap mental est un problème social aux retombées pratiques complexes, multivariées, dont la compréhension exige l’intégration de plusieurs dimensions. Ainsi, c’est l’institution de l’école obligatoire, en 1881, qui a amené le dépistage des enfants incapables de s’adapter à l’enseignement (et définis comme débiles mentaux) grâce à la mise au point des premiers tests aboutissant à la création de classes et d’établissements spécialisés pouvant les accueillir. Près d’un siècle plus tard, la loi du 30 juin 1975 en organisant la prise en charge sociale des personnes handicapées et en incitant à leur intégration dans la société ordinaire a quelque part empiété sur le terrain de la maladie mentale et montré le fossé qui existe en France entre le secteur sanitaire (médical) et social (travailleurs sociaux – Hamonet, 2012 ; Liberman, 2011). Depuis, des affrontements idéologiques opposent parents, psychiatres et éducateurs ce qui va se traduire par des prises en charge différentes selon que l’étiquette « malade mental » ou « handicapé » est adoptée, ceci sera discuté plus loin à propos des enfants autistes.
La loi de février 2005 a distingué entre handicaps mentaux, cognitifs et psychiques sans donner une définition opérationnelle et exclusive de ces différentes catégories à destination en particulier des professionnels des MDPH amenés à les évaluer. Depuis, des groupes de travail se sont réunis à diverses reprises pour définir plus précisément les différents troubles susceptibles d’entrer dans chacune de ces catégories1. On peut considérer que dans le handicap mental, la déficience mentale est au premier plan. On peut également s’interroger sur la distinction entre retard mental et déficience mentale ou intellectuelle, la notion de retard laissant peut-être davantage ouverte la possibilité d’une évolution positive (cf. la discussion autour du « syndrome du retard de 6 heures » faite par Ionescu en 2010, reprise plus loin). Le handicap psychique pourrait être défini comme la conséquence ou les séquelles d’une maladie mentale sur les possibilités d’intégration sociale de la personne alors que les handicaps cognitifs regrouperaient les retombées dans la vie sociale et scolaire des troubles des fonctions cognitives comme tous les troubles « dys » (phasie, praxie ainsi que les troubles de l’attention). Cependant, comme nous venons de le voir, la distinction handicap/maladie mentale est encore et toujours sujette à controverses. Par conséquent et compte tenu des limites de cet ouvrage et du public auquel il s’adresse, nous centrerons notre propos sur les handicaps mentaux, entité relativement « simple » à définir, tout en montrant les limites de la classification qui vient d’être décrite du fait en particulier de l’absence de consensus au plan international à propos de la définition de certains troubles.
Trois approches différentes de la déficience mentale seront développées ci-dessous, nous évoquerons successivement les travaux de Binet, ceux de Zazzo et enfin ceux de Misès ; d’autres approches auraient pu être choisies (par exemple Ionescu, 1995, 1999), celles-ci l’ont été car d’une part, elles ont marqué l’abord et la prise en charge de la déficience intellectuelle dans notre pays, elles permettent d’autre part de relativiser ce concept en fonction des époques, des définitions et des critères retenus. Le reste de ce chapitre suivra le plan déjà adopté dans les chapitres précédents, nous traiterons donc ensuite de l’étiologie des handicaps mentaux avant d’aborder les caractéristiques du développement psychologique de ces enfants et celles de leur insertion scolaire. Nous terminerons ce chapitre en développant plus particulièrement deux exemples de handicap mental, l’un concerne les enfants trisomiques, l’autre, les enfants autistes ; le premier choix est « classique », le deuxième, beaucoup plus polémique, nous nous en expliquerons plus loin.
1. DES CONCEPTIONS DIFFÉRENTES DE LA DÉFICIENCE MENTALE
1.1. BINET, UNE CONCEPTION UNITAIRE DE LA DÉFICIENCE MENTALE
Il n’est guère possible de détailler ici l’évolution historique qui a précédé les travaux de Binet, nous renvoyons le lecteur intéressé par cet aspect à l’ouvrage désormais classique de Foucault « Histoire de la folie à l’âge classique » (1972) ou pour un résumé fort bien fait au début du livre de Lambert (1986). Pour mieux situer la perspective de Binet, nous ne pouvons qu’évoquer deux noms qui ont marqué l’évolution du concept d’arriération mentale : Pinel et Esquirol. Au moment de la Révolution française, les hôpitaux, à la fois asiles, prisons et mouroirs, regroupaient tous les êtres « anormaux », déviants, rejetés à quelque titre que ce soit de la société : malades mentaux, criminels, indigents. On doit à Pinel d’avoir en 1793 distingué explicitement les fous (qu’il nomme idiots) des criminels et, en les délivrant spectaculairement de leurs chaînes, d’avoir mis en avant l’importance de la prise en charge sur la mise au rebut dans l’enfermement. Quelques années plus tard, en 1818, Esquirol, élève de Pinel, opère une nouvelle distinction en séparant la démence de l’idiotie. Pour Lambert (op. cit., p. 17), il s’agit de la première « distinction formelle et scientifique entre handicap mental et maladie mentale ». L’idiotie n’est pas une maladie, c’est un état définitif et incurable de non-développement des facultés intellectuelles, alors que la démence est une altération tardive, momentanée ou durable des facultés intellectuelles, ce qu’Esquirol exprime ainsi « l’homme en démence est privé des biens dont il était comblé, c’est un riche devenu pauvre, l’idiot, lui, a toujours été dans l’infortune et la misère ». Un peu plus tard, il établira une gradation entre l’idiotie, l’état le plus profond aux facultés intellectuelles nulles associé à des défauts de conformation corporelle, et l’imbécillité où l’atteinte est moins grave. Ces deux auteurs ne se sont cependant pas intéressés à l’intelligence de l’enfant.
On doit à Alfred Binet (1857-1911) les premiers travaux sur l’évaluation de l’intelligence (et donc sur « l’inintelligence ») et la mise en évidence de la déficience mentale légère ou comme le décrit ironiquement Zazzo (1979, p. 45) « l’apparition du débile mental, fils de l’école publique et obligatoire ». Nous renvoyons le lecteur au chapitre 6 de notre ouvrage déjà cité (Tourrette et Guidetti, 2008) pour un résumé des travaux de Binet sur le premier test d’intelligence. Résumons ici son apport concernant la déficience mentale. Quelques années après la mise en place de la scolarité obligatoire, on se rend compte qu’un certain nombre d’enfants sont en échec patent ou éprouvent des difficultés à suivre les programmes prévus. Une commission ministérielle va demander à Binet de construire un outil permettant de détecter avec le minimum d’incertitude les enfants à orienter vers un enseignement spécialisé (les classes de perfectionnement) où ils recevront une éducation adaptée. Face à un problème pratique et à une demande sociale, Binet va donc résoudre un problème théorique en définissant l’intelligence et donc la débilité. L’école a dans une certaine mesure créé, mis en évidence une forme de débilité qui pouvait passer inaperçue tant que les enfants n’étaient pas soumis à l’obligation scolaire, tant qu’on ne leur demandait pas de savoir lire, écrire et compter. La déficience mentale va donc être définie ici en fonction de critères scolaires et donc sociaux. Trois versions de l’échelle métrique de l’intelligence vont se succéder entre 1905 et 1911 (année de la mort de Binet). Pour chacune d’elles, Binet va procéder de manière totalement empirique ; l’intelligence est pour lui quelque chose de global (un « faisceau de tendances »), pour l’évaluer il suffit de poser aux sujets des questions diverses de difficulté croissante, celui qui répond aux questions les plus difficiles est plus intelligent que celui qui ne répond qu’aux questions faciles. L’intelligence est conçue en termes de développement : l’échelle permet de déduire si un enfant donné dispose de l’intelligence d’un enfant de son âge, définie par le nombre de questions réussies par les enfants d’un âge donné qui indique un niveau mental, s’il est en retard ou en avance et de combien d’années. Les versions successives de l’échelle appliquées à la fois à des arriérés mentaux, comme ils étaient dénommés à l’époque, et à des enfants scolarisés vont lui permettre de fixer les bornes entre trois niveaux d’arriération mentale : l’idiotie (inaptitude à la parole qui correspond à un niveau d’intelligence compris entre 0 et 2 ans), l’imbécillité (inaptitude au langage écrit, correspond à un niveau de 2 à 7 ans) et la débilité (inaptitude à l’abstraction, correspond à un niveau de 7 à 10 ans). L’enfant normal et l’enfant déficient sont donc toisés sur la même échelle, sur un même continuum ; en dépit du constat de Binet que l’intelligence de ces deux enfants ne sont pas directement comparables, il n’a pu aller au-delà.
Peu de temps après la mort de Binet, Stern proposera le quotient intellectuel (le fameux QI !) qui est le résultat du rapport entre âge mental (âge obtenu par la transformation en mois du nombre de points, donc de réussites, obtenu dans l’échelle) et âge réel et qui permettra de définir d’autres bornes, elles aussi variables dans le temps (!) pour la déficience mentale. Moins de trente ans plus tard, Wechsler, nous l’avons vu au chapitre 1, proposera une autre métrique pour calculer le quotient intellectuel.

1.2. ZAZZO, UNE PREMIÈRE BRÈCHE DANS L’ÉCLATEMENT DE LA CONCEPTION UNITAIRE DE LA DÉFICIENCE MENTALE
René Zazzo s’est attelé dans les années 1950 à la révision et au réétalonnage de l’échelle métrique de Binet publiée et toujours utilisée de nos jours sous le nom de NEMI (Nouvelle Échelle Métrique de l’Intelligence ; Zazzo et al., 1966 ; NEMI-22, Cognet, 2006). Parallèlement, il dirige à la tête d’une importante équipe travaillant à l’hôpital Henri Rousselle (connue également sous le nom d’équipe HHR) à Paris une série de recherches sur les « débilités mentales » qui donnera lieu à un imposant ouvrage du même nom réédité à trois reprises et pour la dernière fois en 1979. Il va reprendre et réanalyser avec de nouveaux outils le concept de débilité mis en évidence au début du siècle par Binet. Pour Zazzo, et nous verrons que les conceptions contemporaines font de même, le critère psychométrique est insuffisant pour caractériser un individu, il est essentiel de prendre également en compte son adaptation sociale. Sa définition est la suivante (1979, p. 46) : « la débilité est la première zone d’insuffisance mentale – insuffisance relative aux exigences de la société, exigences variables d’une société à l’autre, d’un âge à l’autre – insuffisance dont les déterminants sont biologiques (normaux ou pathologiques) et d’effet irréversible dans l’état actuel de nos connaissances. » Cette variabilité du concept selon les cultures est un des points importants de la position de Zazzo qui démontre que les bornes de la débilité varient en fonction des exigences de la société (et de la scolarisation) ce qui a pour conséquence de faire varier dans des proportions notables le nombre de personnes considérées comme débiles. Cependant, les critères de classification utilisés pour les adultes diffèrent de ceux qui sont utilisés pour les enfants : critères sociaux (adaptation et insertion sociale et professionnelle) pour les adultes, critères scolaires, pédagogiques pour les enfants (possibilité d’apprendre à lire et à écrire).
Dès 1960, Zazzo met en avant la notion d’hétérochronie pour caractériser le développement psychologique des enfants débiles ; après application à une population d’enfants débiles d’une batterie d’épreuves évaluant différents secteurs du développement (motricité, intelligence, organisation spatiale, orthographe…), il constate que « le débile se développe à des vitesses différentes selon les différents secteurs du développement psycho-biologique » ; en d’autres termes, de part et d’autre d’un QI moyen proche de 60, les résultats sont particulièrement faibles dans les épreuves qui testent l’organisation spatiale, beaucoup plus élevée et proche de la « normale » dans le secteur de l’efficience psychomotrice (testé classiquement par l’épreuve des deux barrages où il s’agit de discriminer un ou deux signes sur une feuille où ils peuvent être confondus avec d’autres). Ceci donne lieu à un profil en dents de scie (des résultats faibles dans certains secteurs, élevés dans d’autres) alors que chez l’enfant tout-venant, les résultats sont homogènes et se situeraient sur une ligne droite. Ceci permet au moins partiellement de répondre à la question posée plus haut : l’enfant débile est-il assimilable à un enfant normal plus jeune si on les apparie sur le critère de l’âge mental. Visiblement non puisque ce profil hétérochronique caractérise en quelque sorte la spécificité de l’enfant débile. Si l’intelligence (du moins le développement intellectuel tel qu’il est évalué ici avec la NEMI et qui correspond grossièrement à un certain niveau de « rendement » scolaire) d’un enfant débile est en gros assimilable à celle d’un enfant plus jeune de même âge mental, il n’en est pas de même pour les autres fonctions psychologiques.
L’INTÉRÊT DE LA NOTION D’HÉTÉROCHRONIE POUR COMPRENDRE LA SPÉCIFICITÉ DU FONCTIONNEMENT PSYCHOLOGIQUE DE L’ENFANT DÉBILE
Cette notion d’hétérochronie est donc particulièrement intéressante pour mettre en évidence les particularités du fonctionnement psychologique de l’enfant débile par rapport à l’enfant tout-venant. En effet, si le profil de performances de l’enfant débile est si différent de celui de l’enfant tout-venant, c’est que chez ce dernier, à un âge donné, il y a une certaine correspondance entre les possibilités motrices (liées en partie au développement somatique) et les possibilités intellectuelles. Or, chez l’enfant débile, son âge réel étant supérieur à celui des enfants de même âge mental, il est logique de constater que ses performances sur le plan psychomoteur sont supérieures à celles qui sont observées dans les autres domaines du développement intellectuel. Le même raisonnement s’applique au développement social ; en effet, à âge mental équivalent, les enfants débiles ont une plus longue expérience sociale (puisqu’ils sont plus âgés), ils ont donc acquis un certain nombre de savoirs sur le plan social que ne possèdent pas encore les enfants standards de même âge mental, ceci est vrai jusqu’à 10 ans (d’âge mental), âge auquel l’avance sur ce plan des enfants débiles disparaît. On constate ainsi à la NEMI, pour un même âge mental de 8 ans, une supériorité des enfants débiles sur les enfants tout-venant dans tous les subtests ayant un contenu social (rendre la monnaie, énumérer les mois de l’année par exemple). Par contre, leurs résultats sont inférieurs dans les subtests impliquant l’attention ou la conceptualisation (par exemple, la mémoire des chiffres ou les similitudes).


Une autre des originalités du travail de Zazzo est d’avoir mis l’accent sur la nécessaire prise en compte de l’adaptation sociale pour caractériser le sujet débile et d’aborder ainsi le pronostic de la débilité. Pour lui, on peut être en effet catégorisé débile pendant l’enfance sur le critère de l’adaptation scolaire et ne plus l’être à l’âge adulte parce qu’on est adapté socialement et capable d’assumer ses conduites tout en ayant un QI de 60. En d’autres termes, le pronostic fait à l’âge scolaire n’est pas fixé pour la vie entière, dans la mesure où les critères pris en compte seront différents dans l’enfance et à l’âge adulte ; à l’école où tous les enfants sont plus ou moins soumis au même rythme de progression, la hiérarchie s’exprime sur une échelle temporelle (avoir un ou deux ans de retard), un enfant adapté socialement est un enfant qui réussit à l’école (ce qu’évalue indirectement l’âge mental) alors que chez l’adulte, la hiérarchie va s’exprimer dans l’éventail des professions. L’infériorité relative du statut professionnel ne constitue pas en soi une inadaptation, ou en d’autres termes comme le souligne Zazzo (1979, p. 10) : « l’adaptation de l’adulte n’a pas le QI comme critère principal. » Si ces remarques plutôt optimistes ont le mérite de laisser le pronostic « ouvert » quant à l’insertion professionnelle des enfants déficients mentaux, elles sont certainement à nuancer et à relativiser avec la trentaine d’années de recul qui nous sépare du moment où Zazzo écrivait ces lignes, compte tenu en particulier de la complexification croissante de nos sociétés occidentales qui nécessitent des compétences techniques de plus en plus sophistiquées.
Enfin, la définition donnée plus haut attribue essentiellement à des déterminants biologiques l’origine de la débilité. La question de l’étiologie des déficiences mentales sera reprise plus loin, examinons ici comment Zazzo envisage ce problème traité également dans un autre ouvrage par Chiva (1973), membre de l’équipe HHR. Relativement tôt, il est apparu que le profil hétérochronique des débiles mentaux décrit plus haut était différent en fonction de l’étiologie de la débilité. Deux groupes sont distingués : les débiles normaux (ou endogènes, terminologie reprise de Werner et Strauss proposée dans les années 1940) et les débiles pathologiques (ou exogènes). Les débiles normaux sont appelés ainsi car leur déficience s’inscrirait dans la distribution « normale » du patrimoine génétique. Ceci renvoie à la distribution gaussienne évoquée au chapitre 1 (p. 26), on se réfère ici à une transmission héréditaire polygénique, non spécifique, où « les mécanismes étiologiques en jeu sont assimilables aux processus normaux et ne représentent, en quelque sorte, qu’une variation quantitative, se situant à la limite inférieure de la normalité » (Chiva, 1973, p. 32). En fait dans la pratique, et compte tenu de l’incapacité à décrire les mécanismes génétiques qui sous-tendent le développement de l’intelligence, le diagnostic d’endogénéité est fait quand aucun facteur causal clairement identifié ne peut être retenu à l’origine de la débilité. La débilité pathologique, quant à elle, regroupe les cas où l’on retrouve une atteinte du système nerveux central ou tout mécanisme ne pouvant être assimilé à un quelconque processus normal (aberration chromosomique, trisomie 21…). À QI moyen identique, ces deux groupes se caractérisent de la façon suivante : les débiles pathologiques ont dans l’ensemble des épreuves des scores inférieurs (le retard est particulièrement marqué dans l’organisation spatiale et dans l’épreuve de rythme) à ceux des débiles normaux qui eux obtiennent dans certaines épreuves motrices des scores proches de ceux que l’on pouvait attendre compte tenu de leur âge réel. Une autre différence entre ces deux groupes concerne le développement et l’adaptation sociale, évaluée à l’aide d’un questionnaire portant sur l’autonomie dans les conduites de la vie quotidienne et la « débrouillardise » sociale ; chez les débiles pathologiques, la corrélation est très forte entre niveau intellectuel et adaptation sociale, en d’autres termes, plus le niveau intellectuel est faible et moindre est l’adaptation sociale, cette corrélation n’existe pas chez les débiles normaux. Ceci montre une fois encore l’insuffisance du QI pour prédire à lui seul l’adaptation sociale des sujets débiles, et le fait que l’étiologie pathologique de la débilité est liée à des difficultés dans ce secteur.

1.3. MISÈS, UN MODÈLE PSYCHOPATHOLOGIQUE DE LA DÉFICIENCE MENTALE
Les travaux de Misès (1975 ; Misès et al., 1971, 1994) ont pour origine une remise en cause du déterminisme biologique des déficiences intellectuelles évoqué ci-dessus, compte tenu du fait que dans de nombreuses déficiences intellectuelles aucune étiologie précise n’est retrouvée, le fait d’ailleurs d’en trouver une ne constitue pas une explication suffisante. Il est rare en effet qu’une causalité linéaire (entre l’étiologie et le trouble observé) existe dans les atteintes du fonctionnement psychologique. Par la suite, ces auteurs vont remettre en cause la classification débilité normale/débilité pathologique en mettant l’accent sur l’importante hétérogénéité des résultats obtenus par les enfants déficients mentaux. Ils proposent donc de ne plus considérer la débilité mentale en termes de déficit, de manque mais de la replacer au sein d’une conception dynamique et évolutive où l’efficience intellectuelle va être restituée dans le fonctionnement psychologique global de l’enfant. En d’autres termes, ils vont tenter de substituer à la notion statique de débilité une définition plus dynamique de l’ensemble des symptômes pris dans une dimension évolutive. Dans cette perspective, la déficience mentale dont le déterminisme peut être plurifactoriel n’est qu’un symptôme témoin de structures mentales sous-jacentes pouvant être très différentes les unes des autres sans être nécessairement reliées à une origine organique clairement identifiable. Quand une origine organique est repérée, elle n’est plus considérée comme l’élément déterminant et explicatif unique de la déficience mentale. Sont prises ici en compte également les perturbations relationnelles que peuvent induire les atteintes organiques et les troubles instrumentaux éventuels dans leur dimension évolutive.
LES EDEI-R : UNE ÉPREUVE D’ÉVALUATION DE L’INTELLIGENCE ADAPTÉE AUX DÉFICIENTS MENTAUX
C’est en se situant dans cette perspective théorique qu’ont été construites les Échelles Différentielles d’Efficience Intellectuelle (EDEI-R, Perron-Borelli, 1996). Il s’agit d’une épreuve d’évaluation de l’intelligence qui permet une discrimination fine dans les zones de la déficience mentale profonde sans d’ailleurs que cela limite son application à des enfants tout-venant sur laquelle elle est également étalonnée. Obtenir en effet un QIT (ou un Indice d’Efficience Cognitive) de 40 avec une NEMI ou un WISC éclaire peu le fonctionnement psychologique d’un enfant puisque la majorité des épreuves seront massivement échouées. L’objectif de l’auteur est de cerner précisément la structure d’une déficience intellectuelle qui s’inscrit dans une personnalité en développement en faisant apparaître plus particulièrement le déficit lié aux processus de symbolisation et d’abstraction, ce que les auteurs nomment « intelligence catégorielle ». En s’inspirant des analyses de Wallon et Piaget, cette épreuve se propose d’évaluer trois facettes de l’intelligence : l’intelligence logique, l’intelligence pratique et l’intelligence sociale, chacun de ces aspects étant apprécié par une ou plusieurs échelles, verbale ou non verbale. Chacune des échelles, elles sont au nombre de sept, fonctionne de façon autonome (sur le plan de la passation, de la cotation et de l’étalonnage) et permet de calculer un âge de développement et un niveau d’efficience pour chaque échelle et pour l’ensemble de l’épreuve. La structure de l’épreuve est détaillée dans le tableau 4 ci-dessous (adapté de Perron-Borelli, op. cit., p. 39) :
[image: tableau]


Une nouvelle classification est proposée en termes psychopathologiques et d’après des critères structuraux et dynamiques qui distinguent les déficiences dysharmoniques et les déficiences harmoniques, même si les limites entre ces deux groupes ne sont pas tranchées. Les premières se caractérisent par une insuffisance intellectuelle, des perturbations relationnelles, de fréquents troubles instrumentaux (affectant des « instruments » nécessaires aux apprentissages comme le langage ou l’organisation gestuelle) et un retard électif des activités de type catégoriel. Au sein de ce groupe, on peut distinguer des dysharmonies à versant psychotique d’une part, qui se caractérisent par des performances intellectuelles particulièrement limitées associées à des angoisses profondes et des bizarreries du comportement, et des dysharmonies à versant névrotique d’autre part, dans lesquelles le déficit intellectuel est moins sévère et où des symptômes comme la phobie, l’obsession, l’inhibition peuvent être associés. Les déficiences harmoniques, quant à elles, se caractérisent par la prévalence du déficit intellectuel qui structure toute l’organisation mentale du sujet avec une quasi-disparition des autres symptômes, elles constituent le risque évolutif des déficiences dysharmoniques, le déficit s’aggravant avec l’âge.


2. QUE PEUT-ON CONCLURE ET QU’ENTEND-ON AUJOURD’HUI PAR HANDICAP MENTAL ?
Comme nous venons de le voir, la définition de la déficience mentale a varié au cours de l’histoire et en fonction des modèles théoriques de référence. Actuellement, plusieurs classifications sont utilisées en France. Liberman (2011) en dénombre au moins trois : celle qui est utilisée par l’Inserm (Institut National de la Santé et de la Recherche Médicale), la classification américaine DSM-IV (DSM-5 dans sa version plus récente, non encore traduite en français, APA, 2013), la classification proposée par l’OMS (CIM 10 qui sera remplacée par la CIM 11 en 2015). Aucune de ces classifications n’emporte l’adhésion de l’auteur qui en propose une nouvelle ! Suivant que l’on est un spécialiste du champ sanitaire ou social, selon que l’on fait entrer la déficience mentale dans le champ de la maladie ou du handicap, on se référera à l’une ou l’autre dans sa pratique quotidienne. Il est évident que l’absence de consensus sur l’utilisation de telle ou telle terminologie renforce les « querelles de chapelle » et rend difficile sinon impossible la confrontation des différents travaux scientifiques mais surtout rend problématique la mise en place de prises en charge adaptées aux enfants concernés. Les classifications les plus récentes (DSM-5 et ICD 11, cf. Harris, 2013 ; Perret, 2014) abandonnent le concept de retard mental au profit de celui de « trouble intellectuel » ou de « trouble du développement intellectuel3 ». Les années à venir montreront le succès ou l’échec de cette terminologie dans la pratique clinique en France.
Pour résumer, et en attendant que ces classifications soient traduites en français et intégrées à la pratique clinique, nous renvoyons le lecteur qui souhaite aller plus loin à la somme d’études récentes que constituent les différents ouvrages coordonnés par Ionescu (1987, 1992, 1993 entre autres et plus récemment 2010). Dans l’ouvrage de 2010, consacré à l’adulte, Ionescu donne deux exemples « d’approche cycle de vie » dont l’une concerne le retard mental et qui résume en partant d’un point de vue résolument optimiste les contradictions et les controverses notées depuis le début de ce chapitre. Trois caractéristiques sont communes à toutes les personnes diagnostiquées avec un retard mental : un fonctionnement intellectuel général significativement inférieur à la moyenne (QI inférieur ou égal à 70), un déficit du comportement adaptatif, et l’apparition développementale de la déficience mentale. Ces critères doivent être présents simultanément. Ceci conduit Ionescu à évoquer le cas des enfants qui présenteraient le « syndrome du retard de six heures », en d’autres termes, des enfants qui sont considérés comme des retardés mentaux tant qu’ils fréquentent le système scolaire et sont confrontés à ses exigences et qui ne le seraient plus une fois une fois sortis de l’école, dans leur famille ou dans leur milieu social où ils ne répondraient plus au deuxième critère de la catégorie diagnostique. Pour l’auteur « une telle vision peut aussi constituer un facilitateur de l’inclusion sociale des enfants en question » (cf. p. 247). Cette mention est suivie d’une vignette présentant le « parcours de vie d’un enfant avec retard mental », diagnostiqué dans l’enfance mais devenu ensuite un ébéniste de haut niveau dont le souci principal a été ensuite de faire en sorte que ces collègues de travail n’aient pas connaissance de son histoire personnelle.
2.1. LES CARACTÉRISTIQUES DU RETARD MENTAL
Devant l’hétérogénéité présentée par les handicapés mentaux sur les plans de l’étiologie, du fonctionnement et du pronostic, le déficit intellectuel est sans aucun doute une caractéristique essentielle que ces sujets ont en commun. Un déficit intellectuel significativement inférieur à la moyenne renvoie à un QI qui se situe en dessous de deux écarts types de la moyenne. Dans les épreuves de Wechsler, les plus souvent appliquées au plan international, le QI moyen est de 100, la valeur de l’écart type est de 15, la borne supérieure de la déficience mentale correspond à un QI de 70. L’arrêté du 9 janvier 1989 qui fixe la nomenclature des déficiences, incapacités, désavantages, semble-t-il non réactualisée, utilisable en particulier pour l’orientation des enfants dans les structures spécialisées distingue quatre niveaux de retard mental : le retard mental profond, sévère, moyen (QI compris entre 35 et 49) et léger (QI compris entre 50 et 70). Cette classification, pour les deux derniers niveaux en particulier (ce qui montre, nous l’avons déjà évoqué, la difficulté d’établissement du QI en dessous de 35), se fait en fonction du QI. Même si cette notion est critiquable et nous renvoie à la limite des tests en général, elle est la plus utilisée et la plus pratique, la seule qui permette de communiquer rapidement une information à un autre professionnel. Une circulaire postérieure à cet arrêté (30 octobre 1989) précise bien que l’évaluation de l’enfant ne doit pas s’en tenir aux seuls tests d’intelligence et, en tout cas, elle doit en associer plusieurs et se baser sur un bilan clinique et somatique approfondi. À chacun des niveaux de retard mental décrits ci-dessus sont associés des objectifs d’apprentissage (p. 519). Ainsi les personnes atteintes de retard mental profond « sont susceptibles d’un certain apprentissage en ce qui concerne les membres supérieurs, inférieurs et la mastication », les personnes touchées par le retard mental sévère « peuvent profiter d’un apprentissage systématique des gestes simples ». Le retard mental moyen s’applique à des « personnes pouvant acquérir des habitudes d’hygiène et de sécurité élémentaires et une habileté manuelle simple, mais qui semblent ne pouvoir acquérir aucune notion d’arithmétique ou de lecture ». Enfin, le retard mental léger concerne des « personnes pouvant acquérir des aptitudes pratiques et la lecture ainsi que des notions d’arithmétique grâce à une éducation spécialisée ».

2.2. LES CARACTÉRISTIQUES DU COMPORTEMENT ADAPTATIF
Comme on peut le constater ci-dessus, les déficients intellectuels sont porteurs de « limitations significatives par rapport aux normes de maturation, d’apprentissage, d’autonomie personnelle et/ou de responsabilité sociale » (BO, op. cit., p. 518) qui peuvent être établies pour leur groupe d’âge. En fonction de ce critère, la déficience mentale n’est pas forcément une situation permanente, un individu peut perdre son statut de déficient mental ou changer de degré en raison de modifications du comportement adaptatif ou des attentes du milieu.

2.3. L’APPARITION DES DÉFICITS AU COURS DE LA PÉRIODE DÉVELOPPEMENTALE
Les déficits du fonctionnement intellectuel et du comportement adaptatif doivent être présents au cours de la période développementale soit entre le moment de la conception et le dix-huitième anniversaire. Ces déficits développementaux peuvent se manifester par un ralentissement, un arrêt ou un inachèvement du développement ou encore par une régression. De là découle la nécessité d’effectuer des bilans périodiques, l’évaluation et le diagnostic initiaux ne sont donc qu’une première étape. En fonction des mesures éducatives mises en place et des exigences du milieu, le sujet peut changer de niveau de retard mental voire même perdre son statut de déficient.
Cette définition basée sur trois caractéristiques prend donc en compte les manifestations essentielles de la déficience mentale mais laisse de côté l’étiologie. Elle est jugée par certains psychiatres (Liberman, 2011, par exemple) comme essentiellement descriptive et symptomatique. Nous avons déjà souligné l’opposition forte qui existe en France entre les prises en charge du secteur sanitaire et social, autrement dit et un peu caricaturalement entre psychiatres souhaitant placer les déficients mentaux dans les structures spécialisées et ceux pour lesquels une certaine intégration dans les structures ordinaires est possible. Pour en terminer sur ces liens entre handicap mental et maladie mentale auquel Liberman a consacré un ouvrage entier, on peut considérer qu’il s’agit de rapports dialectiques, qu’ils « ne sont pas des concepts antinomiques mais complémentaires et interdépendants » (p. 123). Estimer un peu plus loin que « le handicapé mental est avant tout un malade mental qui supporte un désavantage social permanent » nous paraît beaucoup plus discutable ; en effet, l’association handicap/maladie mentale ne semble pas systématique, elle prive en outre le sujet handicapé d’une insertion possible dans les circuits de scolarité et de travail ordinaire incitée par les lois de 1975 et de 2005.

2.4. FRÉQUENCE DES DÉFICIENCES MENTALES
Il est difficile ici encore de disposer de statistiques fiables car d’une part les déficients mentaux, suivant le degré de l’atteinte, peuvent fréquenter des institutions relevant de ministères différents (cf. chapitre 5) et les statistiques ne sont pas toujours regroupées. D’autre part, la déficience mentale est souvent associée à d’autres types de handicaps, se pose alors le problème de sa prévalence pour l’entrée dans la classification. Enfin, plus la déficience mentale est légère (c’est-à-dire plus on est proche de la zone de la « normalité » définie en termes psychométriques) et plus elle est difficile à évaluer et à quantifier. On peut dire en tout état de cause que les déficients mentaux représentent la catégorie la plus importante parmi tous les handicapés. On considère habituellement que le retard mental a une prévalence comprise entre 1 et 3 %. Il est léger dans près de 90 % des cas, sévère et profond dans 5 à 10 % des cas. Le retard mental d’origine génétique, qui représente de 17 à 47 % des retards mentaux en fonction des études, peut entraîner tous les degrés de sévérité de déficience mentale. Ceci a bien sûr une incidence sur l’insertion scolaire et sociale des enfants concernés. Par exemple, dans les IME qui rassemblent le plus grand nombre d’enfants et d’adolescents accueillis dans les structures médico-sociales, un certain nombre d’enfants (15 %) ne suivent aucune scolarisation, parmi eux 34 % ont un retard mental profond et 12 % un polyhandicap. Par contre, parmi les enfants de 6 à 16 ans suivis par un SESSAD et scolarisés à temps complet dans une école ordinaire, 14 % présentent une déficience intellectuelle dont 10 % un retard mental léger (Makdessi, 2013).


3. ÉTIOLOGIE
Il est souvent et surtout ici difficile d’établir une liaison entre cause et atteinte. Une des étapes importantes de l’examen d’un enfant atteint de déficience mentale est la recherche d’une étiologie non pas tant dans l’espoir d’un traitement spécifique mais dans le but de préciser éventuellement la localisation des atteintes ainsi que le risque génétique. Ceci peut avoir par ailleurs un effet déculpabilisant chez les parents qui ont à assumer une situation difficile. On considère habituellement que plus on descend dans l’échelle des QI, plus il est probable qu’une origine pathologique (au sens donné ci-dessus chez Zazzo et Chiva) détermine la déficience mentale. L’enquête étiologique peut être difficile en raison de l’imprécision de l’anamnèse (ce sont des informations sur le passé du sujet qui peuvent permettre d’éclairer l’origine de la pathologie) fournie par les parents ; dans d’autres cas, le diagnostic sera plus facile, si l’enfant a eu un développement normal puis a présenté une atteinte cérébrale grave survenue de façon subite. Plus de 1/3 des cas de déficience mentale ont une origine inexpliquée (Ollivier, 1988). Il est probable que ces cas relèvent des déficiences « normales » évoquées plus haut et de l’intrication de facteurs génétiques et environnementaux permettant d’expliquer la déficience. Ceci expliquerait une grande partie des déficiences mentales légères. Dans la mesure où l’on n’arrive pas à retrouver l’étiologie dans bon nombre de déficiences intellectuelles et qu’il semble quasi impossible d’expliquer bon nombre de déficiences par un seul type d’étiologie, la déficience intellectuelle résulterait de l’intrication de déterminismes biologiques et environnementaux, qui ne seraient ni additionnels ni interchangeables.
* Étiologies génétique et prénatale
Ces étiologies sont à l’origine de près de 30 % des déficiences mentales (Ollivier, op. cit.). Sachant que d’une manière générale, le nombre de maladies pour lesquelles on découvre une origine génétique ne cesse de croître, on peut citer dans ce cadre les maladies métaboliques comme la phénylcétonurie, maladie métabolique génétique donnant lieu à un retard mental profond si on ne remédie pas à la carence en phénylalanine par un régime alimentaire approprié, cette affection représente un cas sur 10 000 naissances. Dans ce cas, un dépistage néonatal systématique a permis de diagnostiquer et de traiter de manière efficace depuis 1970 plusieurs milliers d’enfants. On peut citer par ailleurs les aberrations chromosomiques où l’anomalie peut figurer dans le nombre de chromosomes ; les plus fréquentes sont les trisomies où le caryotype comporte 47 chromosomes au lieu de 46, un chromosome supplémentaire figure sur certaines paires, par exemple le plus souvent sur les paires 18 ou 21, trisomies qui sont les plus fréquentes. Les anomalies peuvent également figurer dans la structure des chromosomes, elles consistent en délétion (perte d’un fragment de chromosome), duplication, translocation (cassure d’un fragment de chromosome puis transfert sur un autre) ou inversion. La plus fréquente des aberrations chromosomiques dans 10 à 15 % des cas est la trisomie 21, qui représente 1 cas sur 660 naissances. Les aberrations gonosomiques portent sur les chromosomes sexuels (X ou Y) soit environ 2 cas sur 1 000 naissances, il s’agit d’une anomalie du nombre de chromosomes sexuels, un seul X dans le syndrome de Turner, deux X et un Y dans le syndrome de Klinefelter, ou un X et deux Y dans le syndrome de Sandberg-Jorde. Mais l’association avec la déficience mentale n’est pas systématique et reste modérée. Les embryopathies et les fœtopathies figurent également dans cette catégorie d’étiologies, il peut s’agir par exemple de séquelles de la toxoplasmose ou de la rubéole contractées par la mère en cours de grossesse. On peut citer enfin les malformations cérébrales, microcéphalie ou malformations corticales.

* Étiologie néonatale
Il s’agit des conséquences des difficultés de l’accouchement, en particulier la souffrance fœtale aiguë, l’anoxie (privation d’oxygène), il peut s’agir encore des infections materno-fœtales, des incompatibilités fœto-maternelles (surtout dans le système Rhésus), ces causes représentent environ 20 % des déficiences mentales auxquelles peuvent être associés des troubles moteurs et des manifestations comitiales (épilepsie).

* Étiologie postnatale
Ceci représente près de 10 % des cas de déficience mentale, il s’agit des encéphalopathies aiguës convulsivantes qui peuvent laisser de lourdes séquelles chez un enfant de moins de 1 an ou encore des méningites.
Compte tenu de la diversité des étiologies sources de retard mental qui viennent d’être décrites, deux exemples où une origine génétique est établie seront décrits de façon plus détaillée dans les encadrés ci-dessous : le syndrome de l’X fragile et le syndrome de Rett. Il est bien entendu que, dans l’état actuel des connaissances, l’explication du retentissement du dysfonctionnement génétique sur le développement psychologique est loin d’être établie.
La prévention des déficiences mentales passe par une surveillance accrue de toutes les grossesses, par la prévention de la prématurité, par une prise en charge rigoureuse des nouveau-nés malades, par le dépistage et le traitement précoce des infections. Les amniocentèses pratiquées au cours de la grossesse peuvent permettre de diagnostiquer les aberrations chromosomiques ou les maladies métaboliques avec les problèmes éthiques rappelés plus haut. La souffrance fœtale chronique peut être abrégée par une césarienne. Un régime approprié (pauvre en phénylalanine) en cas de phénylcétonurie dépistée à la naissance peut permettre d’éviter la déficience mentale associée à cette affection.
LE SYNDROME DE L’X FRAGILE
Ce syndrome est à l’origine d’un des plus fréquents retards mentaux héréditaires après la trisomie 21 (voir par exemple Sutherland et Hecht, 1985). Ce syndrome associe un retard mental plus ou moins sévère (allant de l’intelligence quasi normale à un retard mental sévère), des signes physiques mais qui peuvent être discrets comme une dysmorphie faciale (des mâchoires proéminentes, des lèvres épaisses, des oreilles de grande taille et un visage allongé) et une fragilité d’une région particulière du chromosome X. Une association entre autisme et X fragile a été retrouvée avec une certaine fréquence (entre 0 et 15 %, travaux cités par Lelord et Sauvage, 1990) sans qu’une explication satisfaisante ait pu être avancée. Sa prévalence estimée est d’environ 1/2 500 (prévalence de la mutation complète) naissances à 1/4 000 (cas symptomatiques) dans les deux sexes. Le retard mental serait plus sévère chez les hommes que chez les femmes chez lesquelles il serait associé à une instabilité émotionnelle et à des troubles du comportement.
À la différence de la trisomie 21 qui résulte en général d’un accident chromosomique ponctuel, le risque de récurrence de l’X fragile dans une famille déjà touchée est très élevé. Une technique rapide permettant de faire le diagnostic prénatal de cette affection à partir d’un dosage sanguin est disponible depuis 1995. Comme cela a déjà été évoqué dans le premier chapitre, la découverte de l’origine génétique de ce syndrome et de son possible diagnostic vient allonger la liste des affections d’origine héréditaire et n’est pas sans poser plusieurs problèmes éthiques. En effet, on se trouve ici dans une situation où l’on va proposer un conseil génétique à des personnes atteintes de retard mental qui n’ont donc pas forcément à leur disposition tous les moyens intellectuels nécessaires pour faire face aux informations qui leur sont données. Par ailleurs, une nouvelle fois, on se trouve face à une affection que l’on est capable d’identifier mais pour laquelle on ne dispose d’aucune possibilité thérapeutique. On est en mesure de préciser son risque de récurrence dans une famille déjà atteinte avec toutes les incertitudes liées à cette prévision, on sait par exemple que quand le fœtus est de sexe féminin, l’affection touchera de manière plus ou moins marquée environ 60 % des filles.


LE SYNDROME DE RETT
La caractéristique essentielle de ce syndrome est qu’il se manifeste après un premier développement normal, ce qui n’est pas sans poser aux familles de douloureux problèmes d’ajustement au handicap. Décrite pour la première fois en 1966 par A. Rett, cette affection peu fréquente représenterait près de 25 % des retards mentaux profonds chez les enfants de sexe féminin (cf. Rett, 1977). Elle résulterait de la mutation d’un gène situé sur le chromosome X ce qui explique que l’on ne la rencontre dans la très grande majorité des cas que chez les petites filles. Environ une cinquantaine de bébés naissent en France chaque année porteurs de cette affection encore très méconnue et dont le diagnostic passe souvent inaperçu. L’évolution des enfants atteints de cette affection se fait en quatre étapes. Dans un premier temps, le développement de l’enfant s’effectue normalement jusqu’à 6 à 8 mois puis on observe une stagnation et une perte d’intérêt pour l’environnement ainsi qu’une décélération de la croissance du périmètre crânien. Une détérioration relativement rapide se produit ensuite, les acquisitions précédemment acquises peuvent disparaître, comme la manipulation des objets, des mouvements stéréotypés des mains de type autistique font leur apparition (frottement des mains l’une contre l’autre, flexion des doigts), la démarche devient hésitante, des perturbations du tonus musculaire surviennent. On observe également une détérioration du développement du langage et du développement psychomoteur. Une stabilisation apparente survient entre 2 et 10 ans, le retard mental persiste et les signes autistiques diminuent. Enfin, une détérioration motrice plus tardive débute après 10 ans. À ces perturbations du développement psychologique peuvent être associés une épilepsie (dans la moitié des cas) ou encore des problèmes respiratoires. Ce syndrome rare peut parfois être confondu avec l’autisme (en particulier au cours du deuxième stade de l’évolution) ; dans le cas du syndrome de Rett, cependant, les troubles de type autistique (stéréotypies) diminuent puis disparaissent ensuite ce qui permet de faire le diagnostic différentiel entre les deux affections et qui permet de comprendre pourquoi le syndrome a disparu du DSM-5 où il était jusqu’alors regroupé avec les « troubles envahissants du développement », catégorie remplacée par « troubles du spectre autistique ». Dans plus de 30 % des cas, le syndrome de Rett est dit atypique ; le tableau clinique présenté est soit plus modéré, soit plus sévère que dans les formes classiques.




4. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS HANDICAPÉS MENTAUX
4.1. LES PROBLÈMES LIÉS À L’ÉVALUATION
Classiquement, l’évaluation de la déficience mentale va se faire à partir de l’anamnèse et de la passation de tests. Ici encore plus peut-être que dans un autre handicap, les distorsions de l’anamnèse sont fréquentes. Le recueil des données d’anamnèse ne peut être conduit chez le sujet déficient mental lui-même, on doit donc interroger d’autres personnes, généralement les parents avec le problème de l’impact affectif de la présence d’un enfant handicapé mental dans une famille.

4.2. LE FONCTIONNEMENT COGNITIF
L’évaluation du développement intellectuel avec les épreuves classiques (comme les épreuves de Wechsler) impose de ne pas donner simplement une donnée chiffrée, un QD (quotient de développement) ou un QI qui peut masquer de fortes dispersions entre les différentes catégories comportementales. Il est donc intéressant d’analyser le profil des performances obtenues ainsi que les résultats à chaque épreuve de façon à préciser l’étendue des acquis et des déficits. Rappelons que les tests d’intelligence classiques ne permettent pas d’évaluer les déficiences mentales graves, lorsque le QI est inférieur à 35 ou 40. Dans ce cas, deux possibilités s’offrent au psychologue : il peut utiliser une épreuve particulièrement adaptée aux déficients mentaux comme les EDEI-R (décrite en détail dans l’encadré p. 133-134). Il peut également utiliser des échelles de développement conçues pour les très jeunes enfants : les baby-tests (décrits en détail dans Tourrette et Guidetti, 2008, p. 239 et suivantes) comme le Brunet-Lézine par exemple (cf. également Tourrette, 2011, p. 403-450). Cependant, il est bien évident que les baby-tests appliqués à des enfants plus grands, des adolescents voire des adultes présentent des limites certaines. Par exemple, des items relatifs à la préhension ou à la marche ne discriminent pas longtemps les enfants déficients mentaux dont le développement physique et psychomoteur se poursuit plus rapidement que le développement cognitif. Dans ce cas, les réponses attendues peuvent ne pas être obtenues tout simplement parce qu’elles ne font plus partie du répertoire comportemental du sujet même s’il est évident que plus le déficit intellectuel est important, plus il détermine l’étendue de ce répertoire (relativement restreint chez les déficients mentaux profonds – cf. ci-dessus les objectifs d’apprentissage envisagés en cas de retard mental). Rappelons enfin que les baby-tests ont une valeur prédictive nulle chez l’enfant standard avant l’âge de 2-3 ans, en d’autres termes, il n’y a pas de lien entre les scores à ces tests et les QI ultérieurs, cela peut ne pas être le cas chez les handicapés mentaux mais les résultats sont contradictoires.
Dans une perspective psychométrique, il est couramment admis que l’âge mental des déficients évolue de façon linéaire jusqu’aux environs de 15 ans, mais plus le QI est faible (inférieur à 40), plus cette vitesse est réduite et sa stabilité dans le temps élevée. Dans ce cadre, les épreuves qui explorent plus précisément le fonctionnement de la pensée que le niveau de développement proprement dit présentent beaucoup plus d’intérêt.
Il est donc plus intéressant pour accéder aux mécanismes de raisonnement des handicapés mentaux d’appliquer des épreuves issues de la théorie piagétienne. Les travaux déjà anciens d’Inhelder (collaboratrice de Piaget, 1943) effectués dans cette perspective montrent que l’évolution intellectuelle des enfants déficients mentaux se fait de façon comparable (la succession des stades décrite par Piaget se trouve vérifiée) à celle des enfants standard, elle se fait cependant plus lentement et s’arrête plus tôt. Elle se caractérise par deux mécanismes particuliers : la fixation et la viscosité. La fixation implique à la fois une réduction de la vitesse de développement et le maintien à un stade déterminé. La viscosité se caractérise par une réapparition de schèmes antérieurs dans le fonctionnement cognitif actuel du sujet, cette viscosité est illustrée par le fait que les déficients mentaux restent plus longtemps que les enfants standard à un stade de transition entre deux périodes développementales, leur raisonnement est dominé par des oscillations entre des niveaux différents. Il faut noter cependant que des progrès lents peuvent être observés encore de nombreuses années après que les acquisitions soient normalement attendues. Les déficients profonds restent fixés aux différents sous-stades de l’intelligence sensori-motrice (de la naissance à 2 ans chez l’enfant standard), les déficients moyens ne peuvent dépasser la période préopératoire (2 à 7 ans), les déficients légers restent fixés au stade des opérations concrètes (7 à 11 ans) et ne peuvent accéder au stade ultime des opérations formelles. La perspective piagétienne tient peu compte malgré tout des conditions environnementales dans lesquelles l’enfant se développe et dont on pense actuellement qu’elles participent au moins en partie aux progrès du développement intellectuel.
Zazzo (1979) en comparant les résultats obtenus à la NEMI par sa population de débiles avec ceux d’Inhelder constate que le diagnostic établi au niveau du raisonnement avec les épreuves piagétiennes est nettement inférieur au diagnostic d’intelligence établi avec les épreuves type Binet-Simon.

4.3. LE COMPORTEMENT ADAPTATIF ET LE DÉVELOPPEMENT SOCIAL
La notion de comportement adaptatif ou de compétence sociale (Lambert, 1986) recouvre en fait des conduites très diverses qui touchent aussi bien des acquis scolaires (apprendre à compter, à lire et à écrire), des conduites exigées par la vie quotidienne (utiliser des moyens de transport, faire la cuisine, être autonome) que des comportements imposés par des exigences culturelles en référence à la responsabilité personnelle et sociale (ne pas se déshabiller en public, ne pas s’automutiler et ou faire des crises de colère). Un autre aspect pris en compte ici, qui peut d’ailleurs poser problème dans l’évaluation, est celui des relations et de la distinction entre l’aspect cognitif et social des conduites. Il est évident que certains aspects du comportement adaptatif font appel à des capacités cognitives comme les concepts de temps, d’espace et de nombre. Enfin, un dernier aspect discutable est la référence à la normativité sociale présente dans cette notion de « comportement adaptatif ». Certains comportements peuvent être considérés comme déviants dans tel milieu social ou telle culture et pas dans tel autre.
Les travaux sur les échelles d’évaluation dans ce secteur sont beaucoup moins fournis que dans le cas de l’évaluation de l’intelligence. Les épreuves disponibles ont en fait été construites spécifiquement pour l’application à des déficients mentaux comme une alternative à l’approche psychométrique de façon à fournir un lien direct entre évaluation et intervention à partir du profil des acquis et des faiblesses de l’enfant dans ce domaine particulier.
On pourra utiliser des échelles explorant différents domaines d’adaptation allant de l’autonomie individuelle (manger seul, s’habiller) à la responsabilité sociale (respecter la propriété d’autrui) comme le PAC (pour « Progressive Assessment Chart ») de Gunzburg (1969) et l’ABS (pour « Adaptive Behavior Scale ») de Nihira (1974) traduits en français respectivement sous les termes d’Inventaire des Progrès du Développement Social (Magerotte et Fontaine, 1972) et d’Échelle du Comportement Adaptatif (Magerotte, 1977). Elles sont applicables de la petite enfance à l’adolescence voire au-delà en cas de déficience mentale profonde. Le contenu de ces deux échelles est détaillé dans l’encadré ci-dessous.
DEUX ÉCHELLES D’ÉVALUATION DU COMPORTEMENT ADAPTATIF : LE PAC ET L’ABS
Le PAC (ou Inventaire des progrès du développement social dans sa traduction française) se compose d’une centaine d’items (qui sont en fait des comportements à observer) ordonnés selon leur âge d’apparition au cours du développement. Cette échelle permet de faire un inventaire des conduites sociales dans quatre secteurs : l’autonomie, la communication verbale et non verbale, la socialisation, l’occupation. Chacun de ces secteurs se compose de sous-catégories comportementales, par exemple pour l’autonomie, on peut observer les comportements relatifs à l’alimentation, la mobilité, la toilette et l’habillement. On coche les comportements présents ou absents par observation directe de l’enfant ou en interrogeant une personne en contact quotidien avec lui (parent ou éducateur). Les résultats peuvent être visualisés sur un diagramme individuel à actualiser en fonction des progrès de l’enfant. Une version abrégée de cette épreuve a été conçue et adaptée par Céleste (1997) pour l’application au suivi longitudinal de jeunes enfants trisomiques 21 (voir Tourrette, 2011, p. 245-246 pour plus de détails).
L’ABS (ou Échelle de comportement adaptatif dans la traduction française) permet d’évaluer douze domaines d’adaptation comme l’autonomie, le développement physique, l’activité économique (faire des courses, tenir son budget), le langage, la connaissance des nombres et du temps, les activités ménagères et professionnelles, la responsabilité personnelle et sociale en distinguant l’évaluation de comportements adaptés et inadaptés (violence, stéréotypies…). La passation et la cotation se font de manière similaire au PAC.


L’intérêt et les limites de ces épreuves sont discutés dans l’ouvrage de Lambert (1978, p. 146 et suivantes ; voir également Tourrette, 2011, p. 248-252), nous retiendrons les remarques suivantes : le premier avantage de ces échelles est de pouvoir donner des informations sur le secteur du développement social, peu exploré par les épreuves classiques. Ces échelles présentent ensuite un intérêt dans une perspective éducative en précisant les acquis et les déficits de l’enfant qui peuvent servir de base aux objectifs de la prise en charge à mettre en place. Cependant, la référence à la normativité sociale évoquée plus haut, où le milieu social d’appartenance joue un rôle important, fait qu’il est difficile de constituer des étalonnages pour ces échelles comme c’est le cas pour les épreuves d’évaluation de l’intelligence par exemple. D’autres éléments sont discutables dans l’application de ces épreuves ; ainsi, leurs qualités métrologiques (fidélité, validité, sensibilité) n’ont pas été testées ce qui peut être mis en relation avec la stabilité des comportements observés. En changeant l’enfant d’environnement, il est probable que l’évaluation ne donne pas le même résultat. Enfin, pour Lambert (op. cit., p. 147), ces échelles « ne donnent aucune indication sur deux aspects centraux de l’intervention : l’analyse des prérequis et la progression à respecter dans la mise en place des apprentissages », il faut donc les utiliser uniquement pour faire un bilan « ici et maintenant » des compétences de l’enfant sur le plan social avant la mise en place d’une intervention.

4.4. LE DÉVELOPPEMENT COMMUNICATIF ET LINGUISTIQUE
Rondal (2009), dans l’ouvrage de synthèse écrit sur ce sujet, constate globalement que les handicapés mentaux ont un retard marqué dans tous les domaines du développement du langage. Ces retards peuvent concerner à la fois le développement phonologique, lexical et syntaxique et pragmatique. Cependant, dans un tableau récapitulatif (cf. p. 96) examinant les compétences et les déficits particuliers des différents niveaux du langage dans douze syndromes génétiques, on constate pour certains d’entre eux des « forces relatives » dans certains domaines, comme les aspects lexicaux dans le syndrome de l’X fragile, ou les aspects pragmatiques dans la trisomie 21. Dans le syndrome de Turner, aucune des composantes langagières ne semble affectée. Il semble donc difficile de donner des indications générales. On peut cependant dire que quand le développement phonétique et phonologique est retardé par rapport à celui de l’enfant standard, l’écart est particulièrement manifeste dès qu’il y a intervention du sens, c’est-à-dire quand l’émission des phonèmes vient composer les mots de la langue. Chez l’enfant plus grand, les troubles les plus fréquents sont des difficultés articulatoires, vocales et le bégaiement. L’étiologie de ces problèmes de langage n’est pas évidente, elle peut être due dans certains cas à un retard dans le développement moteur, envisagé plus loin. En ce qui concerne le développement du lexique, le retard est essentiellement quantitatif. L’âge mental joue cependant ici un rôle important. À âge mental égal, en effet, les différences entre sujets déficients mentaux et standards s’atténuent voire même disparaissent. Rondal propose plusieurs hypothèses pour expliquer ce retard : soit un déficit dans la saisie et la rétention des relations entre les mots et leurs référents (personnes, événements…) soit encore un retard dans le développement de la représentation et la mémoire de travail.
Dès que la communication se complexifie (emploi de négation, de subordonnées ou de formes passées et futures), la compréhension verbale peut devenir problématique, il peut donc y avoir inadéquation des réactions d’un sujet déficient mental en réponse à une simple commande verbale. Et ce d’autant plus qu’on peut ne pas observer d’émission de signaux de non-compréhension (modification de la mimique faciale, demande de répétition du message, demande de parler plus lentement ou distinctement), ces signaux peuvent faire l’objet d’un apprentissage systématique. La compréhension a bien sûr un impact indispensable dans la saisie des informations en provenance de l’environnement extérieur, c’est une des clés de l’intégration sociale. Un sujet déficient mental ne disposant pas du répertoire comportemental permettant d’intégrer les données du milieu offrira en retour peu d’occasions pour ses partenaires sociaux d’entrer en contact avec lui. Ainsi, on observe que la longueur moyenne des réponses verbales données par des adultes normaux à des enfants en situation de jeu est inférieure quand il s’agit d’enfants handicapés mentaux.
Les travaux sur la communication référentielle chez les handicapés mentaux (comme par exemple dans le cas où deux sujets doivent échanger des informations sur un matériel que l’un d’entre eux ne voit pas) montrent que ces sujets ont du mal à se rendre compte qu’ils sont dans une situation de communication, à estimer les besoins en information de leur interlocuteur, à comprendre qu’il ne comprend pas, à manifester leur manque de compréhension par des messages adéquats et à interpréter ces messages.
Les modèles théoriques concernant l’acquisition du langage par l’enfant sont divers (cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 91 et suivantes). Le modèle piagétien prévoit que le développement des différentes composantes du langage (grammaire, syntaxe) s’effectue sous la dépendance du développement cognitif. En ce qui concerne les handicapés mentaux, on peut donc s’attendre à ce que les compétences linguistiques soient indexées sur ce niveau de développement. Or, les remarques faites plus haut attestent de compétences langagières beaucoup plus élevées que celles que l’on pouvait attendre sur la base du seul niveau de développement cognitif des personnes concernées. Ceci avait déjà été évoqué par exemple par Kail (1994) en comparant des études faites sur des sujets trisomiques 21 et des sujets porteurs du syndrome de Williams. Même si des analyses plus fines ont été faites depuis (cf. l’encadré p. 165), ces deux groupes présentent des profils contrastés cognition/langage : les enfants trisomiques ont un niveau de langage inférieur à ce que l’on pourrait attendre compte tenu de leur âge mental, c’est l’inverse pour les enfants atteints du syndrome de Williams. Le contraste entre les deux groupes s’installe progressivement et devient net à l’adolescence. Ceci viendrait contredire la thèse piagétienne et plaiderait en faveur de l’hypothèse d’une certaine modularité du langage selon laquelle le langage fonctionnerait de façon autonome par rapport aux autres fonctions psychologiques dans un système où des modules spécifiques correspondent aux différentes fonctions psychologiques (motricité, langage, cognition). Dans ce modèle, les différentes composantes du langage sont indépendantes, ceci permet de comprendre par exemple qu’un bégaiement peut coexister avec une utilisation correcte de la grammaire.

4.5. LE DÉVELOPPEMENT MOTEUR ET PRAXIQUE
Il est un facteur important du mode d’insertion sociale du handicapé mental. On constate une grande hétérogénéité des résultats en fonction de la tâche proposée. Zazzo (1979) avait évoqué à ce sujet la notion d’hétérochronie, la déficience ne pouvant être assimilée à un retard homogène dans le développement psychologique. Par exemple, l’étude du style moteur (comme par exemple dans l’épreuve du pointillage où l’on demande à l’enfant de faire un trait dans chacune des cases d’une feuille quadrillée) montre que les déficients mentaux (sans handicap moteur associé) disposeraient de davantage de contrôle que les enfants normaux du même âge au cours de l’exercice mais ce comportement a un caractère rigide et entraîne une incapacité à s’adapter rapidement à une tâche inhabituelle (par exemple écrire avec la main non dominante). Au niveau praxique (qui renvoie à l’organisation du geste), plus la tâche à réaliser est complexe, plus les différences sont importantes entre enfants normaux et déficients intellectuels qui sont souvent maladroits.


5. L’INTELLIGENCE EST-ELLE ÉDUCABLE ?
Depuis que l’on s’est intéressé à la déficience mentale, on s’est posé la question de sa remédiation, techniques que Ionescu regroupe sous le terme d’« intervention en déficience mentale » (titre de plusieurs ouvrages qu’il a coordonnés) dont l’objectif, pas toujours explicite d’ailleurs, est d’agir, de modifier, de supprimer les critères qui font que le sujet est un déficient mental, et en particulier le critère du déficit intellectuel. Peut-on en quelque sorte éduquer l’intelligence ? À l’heure actuelle, on parle de « remédiation cognitive » pour évoquer « une application des principes et méthodes de l’éducation cognitive aux personnes en situation de handicap » (Buchel & Paour, 2005). À titre d’illustration, nous présenterons deux exemples qui se situent dans une perspective totalement différente, celle proposée par Paour (et collaborateurs, 2005, 2009 et 2010) dans une perspective constructiviste et celle proposée par Franck (2012) qui pourrait être appliquée aux déficiences mentales de l’enfant. Le lecteur souhaitant aller plus loin trouvera également dans les ouvrages coordonnés par Ionescu mais plus anciens (1987, 1992, 1993) d’autres exemples de techniques de remédiation cognitive utilisées dans les pays francophones.
UNE APPROCHE CONSTRUCTIVISTE DE LA REMÉDIATION COGNITIVE : LES PROPOSITIONS DE PAOUR
Paour, Bailleux et Perret (2009) précisent que pour eux la remédiation cognitive consiste à « provoquer un accroissement de l’efficience cognitive générale dans le but d’améliorer durablement l’adaptation globale, l’autonomie et le bien-être de l’enfant et de l’adolescent » dans une perspective développementale. « Elle repose sur l’hypothèse que l’intelligence de l’enfant (comme celle de l’adulte) s’appuie sur un ensemble de savoirs et de savoir-faire relativement généraux, transférables et modifiables, ainsi que sur des caractéristiques affectives et motivationnelles qui en favorisent ou en entravent l’épanouissement ». Plus concrètement, les pratiques de remédiation cognitive telles que ces auteurs les conçoivent offrent à l’enfant des occasions d’« expérience d’apprentissage médiatisée », dans la confrontation à des activités dont les propriétés sont conçues pour favoriser chez lui l’émergence de nouvelles compétences. La notion d’« expérience d’apprentissage médiatisée » a été proposée par Feuerstein pour désigner une forme d’expérience relationnelle particulière dans laquelle un adulte médiatise le fonctionnement et la pensée de l’enfant dans une situation problème pour l’aider à en abstraire le sens et à tirer de sa résolution une compétence qui dépasse le cadre restreint du problème posé. Cette notion n’est pas sans évoquer les propositions de Bruner et de Vygotski à propos de l’étayage nécessaire à l’apprentissage. Paour et ses collaborateurs proposent que la remédiation cognitive vise trois cibles principales : (a) l’amélioration de processus généraux de traitement, (b) l’acquisition de stratégies cognitives et l’amélioration des processus métacognitifs et (c) l’acquisition de concepts. Leur proposition concerne également le cadre général de prise en charge, « garant du climat de sécurité et de confiance nécessaire à l’expression d’une pensée autorégulée, débarrassée du souhait de (dé)plaire ou de la peur de l’échec, centrée sur le fonctionnement et la coélaboration ». Ceci va de pair avec le fait d’accorder une place importante à la motivation et aux stratégies de régulation émotionnelle. Ayant remarqué que le langage interne ou internalisé fait souvent défaut aux enfants retardés mentaux ou présentant des troubles des apprentissages, ils proposent également de systématiser l’explicitation de façon à développer ce langage interne, outil essentiel de l’autorégulation. Ces auteurs ne proposent pas de fait de programme d’intervention « clé en main » mais plutôt des principes généraux susceptibles de guider la mise en place de tels programmes qui soient adaptés et individualisés en fonction des objectifs spécifiques de la prise en charge.


« LA RÉÉDUCATION DES FONCTIONS COGNITIVES ALTÉRÉES » : UNE APPROCHE DE REMÉDIATION COGNITIVE PROPOSÉE PAR FRANCK (2012)
À l’inverse de ce qui vient d’être décrit, l’objectif de Franck, président de l’Association Francophone de Remédiation Cognitive, et de ses collègues, est de promouvoir la remédiation cognitive à travers le développement de nouveaux outils d’évaluation, de leur validation, la formation des professionnels à leur utilisation, leur mise à la disposition des usagers à travers un réseau de remédiation cognitive, ainsi que l’harmonisation des pratiques. Cette perspective dans l’état actuel des travaux publiés a surtout été appliquée à la prise en charge de patients schizophrènes mais l’ouvrage cité ci-dessus propose une prise en charge adaptée aux enfants avec autisme de haut niveau et TDA/H (Trouble du Déficit de l’Attention et Hyperactivité). On peut imaginer qu’elle puisse être à l’avenir appliquée à d’autres syndromes incluant une déficience intellectuelle. Le programme de rééducation proposé porte sur des fonctions que l’on peut considérer comme de « haut niveau » comme la mémoire, l’attention, les fonctions exécutives et la cognition sociale dont on sait qu’elles jouent un rôle important dans la régulation émotionnelle et la gestion des activités quotidiennes en milieu scolaire ou professionnel. La prise en charge s’articule autour de deux techniques principales : la première consiste à entraîner les fonctions cognitives déficitaires au moyen d’exercices répétés, en travaillant la mémoire de travail, la mémoire verbale, la mémoire et attention visuo-spatiale, ou encore l’attention sélective, le raisonnement et la résolution de problèmes. La seconde consiste à s’appuyer sur les fonctions cognitives préservées en encourageant le patient à développer certaines stratégies de traitement de l’information.


Compte tenu de l’hétérogénéité du développement psychologique des enfants atteints d’un handicap mental, il nous a paru intéressant de décrire plus en détail deux exemples : les enfants trisomiques 21 et les enfants autistes. L’inclusion du cas des enfants trisomiques dans la catégorie du handicap mental est logique et classique, celle des enfants autistes est plus problématique. En effet, c’est à propos de cette catégorie d’enfants en particulier que se pose le problème de la délimitation entre handicap et maladie mentale, dont nous avons déjà parlé. Pour certains et depuis longtemps déjà, comme pour le psychiatre et psychanalyste Lebovici (1991), le fait de classer ces enfants parmi les handicapés met l’accent sur les mesures éducatives et fait oublier l’étendue du registre de cette pathologie et les possibilités thérapeutiques qui s’offrent. Le troisième plan autisme adopté récemment (mai 2013) réaffirme le fait que l’autisme est un trouble neurodéveloppemental qui nécessite la mise en place précoce de mesures éducatives individualisées et adaptées. Il met l’accent sur le dépistage et le diagnostic précoce ainsi que sur les évaluations des structures médico-sociales qui doivent intégrer les résultats des recherches récentes concernant l’évaluation des pratiques de prises en charge. Nous rappellerons plus loin les controverses relatives aux modèles explicatifs de l’autisme. Il nous a semblé intéressant d’évoquer le cas des enfants autistes dans ce chapitre pour plusieurs raisons. La majorité d’entre eux, de l’ordre de 75 %, sont porteurs d’un retard mental ou en tout cas d’un fonctionnement cognitif déficitaire. Même si la caractéristique essentielle qu’ils présentent est la difficulté à établir des relations sociales, leur développement cognitif est très perturbé. Enfin, la dernière raison qui a conduit à évoquer l’autisme dans ce chapitre est le fait que nous disposons actuellement d’une somme importante de recherches sur le développement psychologique des enfants autistes comparativement à d’autres atteintes. Les enfants autistes au même titre d’ailleurs que les enfants trisomiques sont en effet souvent inclus dans des programmes de recherche à visée comparative inter et intrahandicaps qui permettent de faire avancer notre connaissance du développement à la fois normal et troublé. Ces deux groupes d’enfants sont souvent comparés comme le montrent les recherches dont il sera fait état ci-dessous, le diagnostic étant maintenant mieux cadré et les caractéristiques de leur développement psychologique de mieux en mieux connues.

6. LES ENFANTS PORTEURS D’UNE TRISOMIE 21
6.1. TERMINOLOGIE, FRÉQUENCE ET INCIDENCE
La trisomie 21 est la plus fréquente des aberrations chromosomiques à l’origine du retard mental. Un déficient mental sur cinq est un trisomique 21. On nomme également cette affection, dans les pays anglo-saxons en particulier, syndrome de Down du nom du médecin anglais qui en a fait en 1866 une des premières descriptions scientifiques. En se basant sur les caractéristiques de leur visage (pommettes saillantes, nez écarté et yeux bridés), il appela ces enfants mongoliens, par analogie à l’ethnie mongole. Presque un siècle plus tard en 1959, trois généticiens Lejeune, Gautier et Turpin identifient l’anomalie chromosomique mais le terme « mongolisme » peut encore être retrouvé. Il existe d’autres aberrations chromosomiques qui se présentent sous la forme de trisomie, les trisomies 13 et 18 par exemple, rarement compatibles avec une survie prolongée. La trisomie 21 étant la plus fréquente, c’est d’elle que nous parlerons avec les termes de « trisomie » et d’enfants « trisomiques ».
Le risque de naissance d’un enfant trisomique est relativement stable et représente un cas sur environ 660 naissances cependant le dépistage prénatal a réduit ce taux à l’heure actuelle estimé à 1 cas pour 2000 naissances vivantes en France. Ce qui représente tout de même un à deux bébés trisomiques 21 qui naissent par jour. L’augmentation de l’espérance de vie des personnes atteintes, déjà évoquée au chapitre 1, a pour conséquence que les adultes et les vieillards trisomiques sont de plus en plus nombreux. Ainsi, entre 1944 et 1948, 38 % des enfants trisomiques mourraient avant l’âge de 1 mois et 66 % avant d’entrer dans leur seconde année. On considère aujourd’hui qu’un trisomique 21 sur deux atteindra voire dépassera l’âge de 60 ans. Si l’incidence (le nombre de cas nouveaux par an) est restée la même depuis cinquante ans, la prévalence (le nombre total de cas) s’est modifiée, il y a donc davantage de trisomiques dans nos sociétés qu’il y a vingt ou trente ans.
La trisomie ne représente donc qu’un des syndromes (ensemble de symptômes) parmi ceux qui ont été identifiés dans le domaine de la déficience mentale. De plus, à l’intérieur de la trisomie, il y a des différences individuelles très importantes entre les sujets atteints, « le » trisomique type n’existe pas. De nombreux ouvrages ont été publiés récemment sur cette pathologie, dont Cuilleret, 2006 ; Lacombe, Brun, & Julia, 2011 ; Rondal, 2013 a et b. Nous nous référerons à plusieurs de leurs conclusions à propos des caractéristiques et du développement psychologique des enfants trisomiques.
L’anomalie chromosomique correspond à la présence de 47 chromosomes au lieu de 46, un chromosome supplémentaire figure au niveau de la paire 21. Trois causes (cf. figure 8, p. 155) expliquent la présence de ce chromosome supplémentaire : dans près de 95 % des cas, l’erreur de distribution survient avant la fertilisation ou lors de la toute première division cellulaire, c’est la forme de trisomie la plus fréquente, toutes les cellules du corps de l’embryon contiennent alors trois chromosomes 21, on parle de trisomie libre et homogène. 2 à 3 % des cas présentent un mosaïcisme. Il s’agit d’une erreur de distribution des chromosomes lors de la deuxième ou troisième division cellulaire. Dans ce cas, l’embryon va se développer avec un mélange, une mosaïque de cellules normales contenant 46 chromosomes et de cellules trisomiques. Les 2 à 3 % des cas restants sont porteurs d’une translocation (l’ensemble ou une partie du chromosome est attaché à une partie ou à la totalité d’un autre chromosome). Les chromosomes les plus souvent frappés par cette aberration sont les paires 14-15 et 21-22. Dans ce dernier cas, les cellules de l’embryon vont comporter une paire de chromosomes 21 et le chromosome de translocation. Il est important de connaître l’origine exacte de la trisomie car un risque de réapparition au sein d’une famille ayant déjà un enfant trisomique est possible. Dans deux cas de translocation sur trois, l’erreur survient lors de la formation de l’ovule ou du spermatozoïde ou encore lors de la première division cellulaire après la fertilisation. Dans un cas sur trois, un des parents quoique normal physiquement et intellectuellement, est porteur de la translocation. Après la fertilisation, les cellules de l’embryon contiennent trois chromosomes 21 complets sur un total de 46 chromosomes. Tout ceci confirme l’importance du diagnostic génétique.

6.2. ÉTIOLOGIE
Les facteurs étiologiques qui déterminent la trisomie sont variés et peuvent être en interaction. Ils peuvent survenir avant, au moment ou après la fertilisation de l’ovule. On considère habituellement qu’il existe des facteurs intrinsèques (héréditaires et liés à l’âge maternel) et des facteurs extrinsèques. Les facteurs intrinsèques concernent 3 à 5 % des cas de trisomie qui sont d’origine héréditaire, comme le cas des enfants trisomiques nés de mères trisomiques (la probabilité est de 50 %). Il existe ensuite les familles où l’on retrouve plusieurs enfants trisomiques, ces cas sont peu fréquents et le deviendront de moins en moins avec le développement des méthodes de diagnostic prénatal et de conseil génétique.
Fig 8. les Différents mécanismes conduisant à la trisomie 21
Exemple de trisomie 21 libre et homogène
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Les cas de translocation chez le père ou la mère concernent 2 à 3 % des cas de trisomie. D’autres cas peu nombreux également concernent la transmission des parents à l’enfant où l’un des parents, phénotypiquement (sur le plan des caractéristiques individuelles) normal, présente une structure chromosomique en mosaïque. Le seul facteur de risque connu est l’âge maternel. On sait en effet, sans d’ailleurs pouvoir l’expliquer, que la survenue d’un enfant trisomique est plus fréquente après les 35 ans de la mère. La probabilité de donner naissance à un enfant trisomique passe de 1 pour 1 500 avant 30 ans, à 1 pour 900 entre 30 et 35 ans, entre 35 et 38 ans, le risque est de 1 sur 300, à 38-39 ans, il est de 1 sur 150 et enfin de 1 sur 60 après 40 ans. L’incidence de l’âge paternel sur la survenue de malformations génétiques dont la trisomie 21 est toujours discutée. Âge paternel élevé et trisomie 21 ne semblent associés que si l’âge maternel est supérieur à 35 ans. Les Cecos (Centre d’Études et de Conservation des Œufs et du Sperme humain) ont ainsi pris la décision de ne plus accepter de sperme d’hommes d’âge supérieur à 45 ans.
Les facteurs extrinsèques sont beaucoup moins fréquents et peuvent se combiner aux facteurs intrinsèques ; ils concerneraient les radiations (pour des raisons professionnelles, d’habitat, accidentelles, lors d’examens médicaux), l’effet génétique des virus (on fait cette hypothèse dans le cas de l’hépatite et de la rougeole), des agents chimiques mutagènes, divers facteurs immunobiologiques, certaines déficiences en vitamines.

6.3. PRÉVENTION ET DÉPISTAGE
La trisomie est incurable dans l’état actuel des connaissances. Des essais qui permettraient à moyen (?) terme de mettre en place une thérapie génétique ou chromosomique sont en cours. Ainsi en juillet 2013, des chercheurs sont parvenus in vitro à inactiver le chromosome surnuméraire en exploitant et en insérant dans un des trois chromosomes 21, un gène particulier normalement porté par le chromosome X qui, très tôt dans le développement embryonnaire des mammifères femelles, « endort » normalement un des deux chromosomes X dont elles disposent, un seul étant nécessaire. En l’espace de quelques jours, ce gène a inactivé le chromosome auquel il avait été greffé. Pour vérifier l’efficacité du processus, les chercheurs se sont intéressés à deux gènes portés par le chromosome 21 : l’un dont la surexpression semble liée à l’apparition du retard mental chez les trisomiques, l’autre qui code une protéine qui, surproduite, explique le risque accru de développer la maladie d’Alzheimer chez les personnes atteintes de trisomie 21. Dans les deux cas, les gènes ont été pour tout ou partie réprimés.
Des moyens de dépistage anténataux plus ou moins invasifs se sont succédé au cours des dix dernières années. Le seul moyen fiable de dépistage reste cependant l’amniocentèse. Il s’agit d’une analyse des cellules contenues dans le liquide amniotique et qui permet d’établir le caryotype – la carte des chromosomes – de l’enfant à naître. Compte tenu du nombre croissant de grossesses tardives et du fait que trois quarts des enfants trisomiques naissent de femmes âgées de moins de 38 ans, il a été décidé d’étendre à partir du 1er janvier 1997 la prise en charge et le remboursement par la sécurité sociale de l’amniocentèse à toutes les femmes présentant un risque sans limite d’âge (ex. anomalies chromosomiques parentales, signes d’appel échographiques). L’amniocentèse, praticable dès 15 semaines d’aménorrhée, consiste en une ponction du liquide amniotique sous anesthésie locale et sous contrôle échographique, à partir de laquelle est réalisée une culture des cellules du fœtus permettant d’établir son caryotype. Cette technique pose à la fois des problèmes techniques et éthiques. D’une part, elle n’est pas dénuée de risque. Suivant l’expérience des équipes qui la pratiquent, les pourcentages de fausses couches succédant à l’amniocentèse ne sont pas négligeables (de 0,5 à 1 %). Par ailleurs, l’amniocentèse permet de décider d’une interruption thérapeutique de grossesse (à indication médicale) en cas de découverte d’un fœtus trisomique.
Comment déterminer les femmes à risque ? Il peut s’agir d’abord de femmes chez qui il existe un enfant trisomique dans la famille proche ou dont le conjoint ou elle-même est porteur d’une translocation, ce qui n’est souvent détecté qu’après la naissance d’un premier enfant trisomique. On a remarqué en effet, même si des divergences existent encore à ce sujet, qu’il existe des signes d’appel échographiques évocateurs de trisomie 21 comme le raccourcissement des fémurs, l’augmentation de l’épaisseur de la nuque (zone dénommée « clarté nucale » par les échographistes) ou encore un retard de croissance intra-utérin. Par ailleurs, une hormone placentaire, l’hormone gonadotrophine chorionique a deux fois sur trois des valeurs très élevées dans le sang lorsque le fœtus est porteur d’une trisomie 21.
Depuis 2010, le dépistage de la trisomie 21 repose sur une mesure des marqueurs sériques dans le sang maternel au premier trimestre de la grossesse, combinée à une évaluation par échographie de la clarté nucale. En cas de risque calculé, en particulier en fonction de l’âge maternel, supérieur ou égal à 1/250, l’amniocentèse est proposée pour vérifier le caryotype du fœtus. Compte tenu cependant du nombre important de « faux négatifs » et des risques de fausses couches liées à l’amniocentèse, des laboratoires privés devraient être en mesure de proposer très prochainement en France un nouveau test basé sur l’analyse de l’ADN fœtal qui viendra confirmer l’évaluation des marqueurs sériques et éviter ainsi un grand nombre d’amniocentèses inutiles.
6.3.1. LES CARACTÉRISTIQUES PHYSIQUES DES ENFANTS TRISOMIQUES
L’anomalie chromosomique est responsable non seulement de déficience intellectuelle mais aussi de divers problèmes et de modifications qui affectent le développement physique et la santé en général des enfants trisomiques. Ces caractéristiques particulières permettent d’identifier facilement les enfants trisomiques dès la naissance. Cette identification précoce, si elle est douloureuse pour les parents, représente un avantage sur le plan éducatif et permet la mise en place d’une intervention éducative précoce dont nous donnerons un exemple dans le chapitre suivant. Ces caractéristiques physiques font que les sujets trisomiques se ressemblent tous d’une certaine façon, mais chaque sujet a ses particularités propres et il est peu probable qu’un sujet présente toutes les caractéristiques mentionnées. Elles sont décrites en détail dans les ouvrages déjà cités ci-dessus. Rondal (2013 a) relate des descriptions très fines qui ont pu être faites par les grands « pionniers » de la recherche sur ce syndrome. Nous les résumons ci-dessous :
– L’apparence physique : les modifications corporelles concernent essentiellement la tête, plus petite que la normale, et les caractéristiques du visage. L’arrière de la tête est souvent moins proéminent, les fontanelles peuvent être relativement larges et se fermer plus tard que chez l’enfant normal. Le nez est petit et aplati, les yeux sont légèrement bridés, la bouche est petite, le cou court, les mains sont petites avec des doigts courts, elles comportent un seul pli palmaire au lieu de deux.

– La croissance physique : la taille à la naissance est souvent normale, le retard de croissance est surtout marqué après 4 ans. Les personnes trisomiques sont plus petites que la moyenne. Elles ont un aspect trapu en raison de la taille relativement réduite des membres par rapport au tronc, une allure générale relâchée en raison de l’hypotonie qui les caractérise. Une obésité légère est courante, on doit donc surveiller leur alimentation. Sans savoir exactement quel est le lien entre l’anomalie chromosomique et la déficience mentale, on constate que le périmètre crânien est inférieur à celui de la population standard, on sait par ailleurs que la microcéphalie est souvent liée à un retard mental. Le développement sexuel de l’adolescente débute plus tardivement et peut demeurer incomplet, les garçons sont en général stériles.



6.3.2. LES PROBLÈMES MAJEURS DE SANTÉ
Ces problèmes concernent 1/3 des enfants trisomiques. Ils sont d’une part davantage susceptibles à l’infection (en particulier dans les systèmes respiratoires, avec des pathologies ORL fréquentes, et digestifs à l’origine de gastro-entérites). Ils sont affectés d’autre part de troubles cardiaques. Dans 1/3 ou 1/4 des cas, le développement du cœur ne s’est pas effectué normalement pendant la période embryonnaire. Ces problèmes sont responsables d’une bonne partie des décès qui surviennent au cours de la première année. Ils manifestent également des problèmes intestinaux. Il s’agit souvent des problèmes de malformation du système digestif pour lesquels une intervention chirurgicale est possible si le problème est isolé. On peut observer également des problèmes sensoriels comme une coordination binoculaire lente à se développer donc un strabisme marqué qui peut subsister longtemps voire de façon permanente. On note aussi une myopie et une incidence marquée de cataracte, des atteintes de l’oreille moyenne qui peuvent être des séquelles d’otites ou une malformation anatomique congénitale de l’oreille. Les enfants trisomiques présentent encore un risque accru de fissure palatine, de diabète, dû à des troubles de la régulation de la glycémie et d’épilepsie. Une avitaminose est constante mais d’intensité variable et est responsable de problèmes dermatologiques. Il est important d’informer les parents de tous ces problèmes possibles qui interfèrent avec les relations familiales et l’intervention éducative précoce.


6.4. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS TRISOMIQUES
La présence du chromosome surnuméraire est responsable de toute une série de troubles du développement psychologique dont la déficience mentale n’est qu’un aspect.
6.4.1. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOMOTEUR
Il se caractérise par une hypotonie particulièrement marquée dans les premières années. Ceci a une incidence sur la disparition tardive des réflexes archaïques, sur le strabisme et sur le retard dans l’apparition de la marche acquise en général vers 2-3 ans mais qui peut l’être avant grâce à une éducation précoce. Cette hypotonie a également des conséquences au niveau du développement de la parole, avec une fréquence particulièrement marquée de troubles articulatoires. En contrepartie, elle rejaillit aussi sur le caractère des enfants trisomiques qui sont plutôt des bébés calmes, passifs, plutôt faciles vis-à-vis de leur entourage. Cette hypotonie décrite souvent comme généralisée est en fait sélective (Cuilleret, 2006) ; elle porte en particulier sur les muscles de la ceinture scapulaire (région de l’épaule et de l’omoplate), ce qui a pour conséquence, quand l’enfant grandit, de provoquer des déficits de croissance de la cage thoracique avec des retentissements possibles sur le plan respiratoire. Cette hypotonie concerne également les muscles dorsaux et abdominaux ce qui provoque des troubles de la statique, des troubles intestinaux et des accidents vertébraux. Elle porte aussi sur les muscles du pied et de la main, sur les muscles bucco-faciaux, ce qui est susceptible de provoquer des troubles de la déglutition, de la phonation et des défauts esthétiques et enfin sur les muscles périnéaux, ce qui peut donner lieu à des déficits sphinctériens en particulier chez les filles.

6.4.2. LE DÉVELOPPEMENT INTELLECTUEL
* Le niveau intellectuel 
Le QI est la donnée quantitative la plus aisément obtenue. Cette évaluation pose les mêmes problèmes que chez les autres déficients mentaux. Le niveau intellectuel des enfants trisomiques est distribué, comme chez les enfants tout-venant, selon une courbe de Gauss mais dont le QI moyen se situe autour de 40-45 pouvant atteindre un maximum situé entre 65 et 79, voire exceptionnellement au-delà, donc proche d’une intelligence « normale ». On considère que 86,5 % des trisomiques ont un QI compris entre 30 et 65 ce qui correspond à la déficience mentale moyenne, tandis que 8 % relèveraient de la déficience mentale profonde et 5,5 % du retard mental léger. La corrélation entre le QI des parents normaux et celui de leurs enfants trisomiques est la même (.50) que celle que l’on retrouve entre parents et enfants tout-venant. En d’autres termes, cela signifie que les parents à QI élevé auront tendance à avoir les enfants trisomiques à QI élevé. Le niveau intellectuel des enfants trisomiques mosaïque est en général décrit comme supérieur à celui des autres enfants trisomiques avec exceptionnellement des QI normaux ou proches de la normale, mais ceci a été contesté (Cuilleret, 2006).

* L’évolution du niveau intellectuel 
De la même manière que cela a été évoqué pour l’ensemble des déficients mentaux, il s’agit d’une progression curvilinéaire : on assiste en général à une progression rapide de l’âge mental mais plus lente que celle des sujets standard entre la première et la quinzième année, la progression se fait ensuite encore plus lente mais peut être observée jusqu’à 30-35 ans et se termine par un plateau. Plus d’autres troubles sont associés à la trisomie, plus la croissance est ralentie, plus elle est raccourcie et plus vite survient le plateau dans le développement intellectuel. Cependant, ce tableau « classique » doit être relativisé (cf. Tsao & Celeste, 2006). En effet, l’évaluation d’enfants trisomiques de manière longitudinale entre 7,6 ans et de 9,6 ans avec les EDEI-R montre que leurs compétences cognitives évoluent de manière différente selon les échelles ; ainsi, une progression significative dans le secteur du langage est observée, alors que les performances des enfants évoluent peu dans les secteurs catégoriel et non verbal. Cette étude suggère que les acquisitions dans le domaine cognitif des enfants avec trisomie 21 se caractérisent non pas par un ralentissement simple du développement, mais par des profils individuels originaux que les prises en charge devraient pouvoir prendre en compte.

* Quelques caractéristiques du fonctionnement cognitif 
Même si globalement le retard mental semble relativement homogène, des travaux notent des déficits spécifiques dans certains processus du fonctionnement cognitif. Ces déficits se rajoutent au déficit global et à la vitesse réduite de développement évoqués ci-dessus. Par exemple, l’application des échelles Uzgiris-Hunt à de jeunes trisomiques (Nader-Grobois, 2006) met en évidence d’une part une grande hétérogénéité dans le développement individuel, d’autre part l’association de retards dans des secteurs différents du développement psychologique : l’organisation des compétences sensori-motrices et sociocommunicatives serait différente de celle des enfants tout-venant (il s’agit ici des relations entre sous-échelles des épreuves Uzgiris-Hunt et ECSP, Évaluation de la Communication Sociale Précoce, Guidetti et Tourrette, 1993-2009) avec une apparente autonomie du développement de l’imitation vocale par rapport aux autres domaines du développement cognitif (cf. p. 122).
Pour ce qui est des activités perceptives, on note des capacités de discrimination visuelle (en particulier pour les intensités lumineuses) et auditive inférieures à celles des enfants tout-venant ainsi que des déficits dans la reconnaissance au toucher et la reproduction de figures géométriques. On note également un déficit particulier au niveau de la vitesse de traitement des informations perceptives.
En ce qui concerne l’attention, la mémoire et la catégorisation, on note des déficits de l’attention en particulier en ce qui concerne les réponses d’habituation (cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 33 et 58) qui sont plus lentes que chez les enfants normaux. On constate également que les enfants trisomiques ont des difficultés à inhiber leur réponse spontanée pour poursuivre une analyse détaillée du stimulus et nécessaire à la production d’une réponse appropriée. On constate également des problèmes de mémorisation (mémoire à court terme), les traces mnésiques persisteraient moins longtemps dans les circuits nerveux de la mémoire à court terme. On note enfin des faiblesses dans la catégorisation conceptuelle et le codage symbolique de l’information perceptive, ces problèmes résident dans les stratégies inappropriées que l’enfant met en œuvre pour répondre.


6.4.3. LE DÉVELOPPEMENT COMMUNICATIF ET LINGUISTIQUE
Rondal et ses collègues – voir par exemple Lambert et Rondal, 1979, plus récemment Rondal, 2009, 2013a et b ; voir également Lacombe, Brun, & Julia, 2008 – font une synthèse des travaux sur le sujet. En ce qui concerne la parole, on note des problèmes spécifiques dans l’organisation de l’activité respiratoire de la production des sons et du discours qui est à relier à l’hypotonie des muscles qui contrôlent la fonction respiratoire. On constate également des problèmes au niveau de la voix qui est plutôt grave, à timbre monotone, parfois gutturale, mais il existe une grande variabilité d’un enfant à l’autre. Les capacités auditives, souvent inférieures à la normale (pertes allant de 40 à 70 %), vont rejaillir sur l’acquisition du langage, c’est pourquoi une évaluation précoce peut permettre une intervention thérapeutique efficace. Les difficultés articulatoires sont très fréquentes et concernent environ 75 % des sujets. Ces troubles portent essentiellement sur les consonnes et surtout sur les consonnes constrictives (f, v, j, ch, s, z, l, r) qui apparaissent plus tardivement dans le développement normal. La fréquence du bégaiement est également importante, de 30 à 45 % selon les études.
* Quelques données développementales sur l’acquisition de la parole et du langage chez les enfants trisomiques
On ne constate en général pas de différence dans le babillage au cours de la première année. Les enfants trisomiques pleurent peu en général. En ce qui concerne le développement phonétique, il semble qu’il s’écoule un temps beaucoup plus long que pour les enfants standards entre la production de certains sons au cours de la période de babillage et la production de phonèmes correspondants à la langue. Plus tard dans le développement, on constate un retard d’un an environ dans l’apparition des premiers mots qui ne surviennent pas avant 20 mois ou 2 ans. Les productions verbales signifiantes représentent environ 13 % des productions à 14 mois chez l’enfant normal, seulement 2 % à 21 mois chez l’enfant trisomique. La suite du développement du vocabulaire est plus lente en raison de la difficulté qu’ont ces enfants à saisir la relation entre les mots et leurs référents, cela a déjà été noté de manière générale pour tous les déficients mentaux. Il semble que le développement du langage soit incomplet car certains sons ne peuvent être produits correctement. Le développement phonologique des enfants trisomiques apparaît donc comme décalé et incomplet mais il est du même type que celui de l’enfant normal. À âge mental égal (on sait que c’est une variable importante dans le développement du lexique), si on apparie des enfants tout-venant et trisomiques, on constate que les acquisitions sur le plan lexical sont à peu près identiques. La structure sémantique de base est sensiblement équivalente chez les deux catégories d’enfants à niveau de développement linguistique comparable (estimation à partir de la longueur moyenne des productions verbales ou LMPV), mais le développement est plus lent. Il faut noter que les écarts individuels sont très importants. On constate par ailleurs l’emploi d’un langage plus simple sur le plan syntaxique que les enfants standard à longueur moyenne de production équivalente. L’évaluation de la compréhension met en évidence des difficultés avec toutes les formes grammaticalement complexes.

* Quelques caractéristiques des interactions avec l’entourage
Nader-Grobois (2006) fait une synthèse des recherches réalisées aux États-Unis par Mundy et ses collègues à propos de la communication prélinguistique des jeunes enfants trisomiques évaluée avec l’épreuve américaine, les Early Social Communication Scales – ESCS – à l’origine de l’ECSP (Évaluation de la Communication Sociale Précoce, Guidetti et Tourrette, 1993-2009). Appariés à des enfants tout-venant de même âge mental et à des enfants retardés mentaux d’étiologie différente, les enfants trisomiques se caractérisent par des fréquences élevées de comportements d’interaction sociale (être par exemple à l’initiative d’un jeu avec l’adulte) et des fréquences faibles de comportements de demandes d’objets. Par ailleurs, ces comportements de demandes d’objets sont corrélés au niveau de l’expression du langage alors que ce n’est pas le cas chez les enfants tout-venant où l’on constate que ce sont les comportements d’attention conjointe (comme par exemple pointer le doigt vers un objet pour attirer l’attention de l’adulte) qui sont considérés comme précurseurs du langage ultérieur. Il semblerait donc, de même que cela a été noté à propos des compétences sensori-motrices, que le profil des compétences communicatives des enfants trisomiques avant l’apparition du langage soit déjà fortement différencié de celui des enfants standard et discriminerait ces enfants par rapport à d’autres également atteints de déficience mentale mais d’étiologie différente. Ces données relatives aux comportements vis-à-vis des objets confirment la remarque faite précédemment à propos du développement moteur selon laquelle ces enfants seraient plutôt passifs vis-à-vis de leur environnement, ce qui renforcerait également une remarque faite par Paour (voir plus haut p. 150) à propos du manque de motivation des enfants déficients mentaux.
L’ouvrage de Lambert et Rondal (1979) avait déjà évoqué antérieurement certaines caractéristiques de l’environnement linguistique familial des enfants trisomiques. Il apparaît en effet que les mères s’adressent à leur enfant trisomique avec un langage moins complexe sémantiquement et syntaxiquement (comme elles le feraient avec un enfant plus jeune) que celui utilisé par les mères des enfants normaux. Par ailleurs, ce langage est davantage centré sur un contrôle direct de l’enfant (avec une fréquence importante d’utilisation des impératifs), caractéristique déjà évoquée par ailleurs à propos du langage des mères d’autres enfants handicapés (myopathes et aveugles). Les mères offrent moins souvent à l’enfant l’occasion de prendre l’initiative dans l’échange. En fait le niveau de langage des mères varie en fonction du développement linguistique des enfants. Il est adapté au développement du langage de ces enfants comme le montre la volonté des mères de normaliser la relation verbale avec leur enfant (introduction de commentaires, de réponses).
UN EXEMPLE DE RECHERCHE INTERHANDICAP : LA COMPARAISON DU LANGAGE CHEZ LES ENFANTS TRISOMIQUES ET CHEZ LES ENFANTS ATTEINTS DU SYNDROME DE WILLIAMS-BEUREN
Depuis plus de vingt ans maintenant des recherches conduites aux États-Unis pour la plupart (pour une synthèse voir Bellugi et al., 1994), et effectuées dans le cadre des modèles postulant une indépendance du langage par rapport aux autres fonctions cognitives (voir plus haut p. 149) se sont intéressées aux enfants porteurs du syndrome de Williams (dénommé également syndrome de Williams-Beuren). L’intérêt de la comparaison avec les enfants trisomiques réside dans le fait que ce sont deux groupes comparables sur le plan du niveau intellectuel (retard mental moyen), où le diagnostic est relativement aisé à établir mais où il existe des différences marquées dans le domaine linguistique. Le syndrome de Williams est une pathologie rare (1 cas pour 20 000 naissances) et peu connue, identifiée en 1961, qui associe à la fois des anomalies du système cardiovasculaire, un retard mental léger à modéré, une morphologie faciale particulière avec un visage très fin et des compétences beaucoup plus sophistiquées sur le plan verbal comparativement à ce que l’on pourrait attendre compte tenu de leur niveau intellectuel. À ces caractéristiques sont également associés des déficits visuo-spatiaux et une hypersociabilité. Les différences essentielles entre enfants trisomiques et enfants porteurs du syndrome de Williams (SW) sont les suivantes : les complexités grammaticales (utilisation des auxiliaires et des pronoms) et syntaxiques (phrases à la voix passive) ne leur posent pas de problème particulier, nous avons vu plus haut que ce n’était pas le cas des enfants trisomiques. Les enfants SW utilisent correctement les indices paralinguistiques (mimiques, intonation) du discours de façon à maintenir l’intérêt de leur interlocuteur, nous avons vu plus haut que ces indices posent problème aux enfants trisomiques. Enfin, on a considéré classiquement dans une perspective piagétienne que la maîtrise de la conservation (avec les notions de réversibilité et de transitivité qu’elle implique) était nécessaire à la maîtrise des phrases à la voix passive, or, on constate que des sujets SW non conservants peuvent comprendre et produire des phrases de ce type. Des recherches récentes (voir pour une synthèse en français Lacroix et al., 2009) éclairent un peu mieux ce développement langagier particulier. Ainsi, si leur syntaxe est relativement peu élaborée lorsqu’ils racontent un récit, elle est de meilleur niveau dans des tests standardisés. Ces enfants font preuve de difficultés de dénomination sur le plan lexico-sémantique ainsi que des troubles pragmatiques observés dans deux situations de communication : la conversation et la narration. En situation de conversation, ils manifestent une faible volubilité par rapport à leur contact facile et leur sociabilité, deS difficultés à prendre place dans une conversation et une tendance à ne répondre que très rarement aux demandes de leur interlocuteur. En situation de narration, les enfants porteurs du SW ont des difficultés à structurer leur récit même si leur niveau est plutôt bon compte tenu de leur déficit cognitif. Par ailleurs, ils ont une forte tendance à exprimer leurs propres états psychologiques et ceux qu’ils attribuent à autrui. Le profil cognitif et langagier des personnes porteuses du SW est donc bien plus complexe que ce qui avait été antérieurement décrit dans la littérature : les capacités verbales ne sont pas toutes préservées et les capacités non verbales ne sont pas toutes déficitaires. Il semble de plus que ce profil soit différent selon les langues et les cultures examinées.





6.5. PRISE EN CHARGE, ÉDUCATION ET INSERTION SCOLAIRE DES ENFANTS TRISOMIQUES
La prise en charge précoce (kinésithérapie, psychomotricité, orthophonie, aide éducatrice), doit commencer dès que possible, à partir de 3 à 4 mois. Cet accompagnement doit être poursuivi, en vue de la meilleure autonomie et insertion sociale possible, en milieu ordinaire.
Lambert et Rondal (1979) ainsi que les ouvrages plus récents de Rondal déjà cités, proposent plusieurs principes d’intervention précoce à mettre en place concernant le développement du langage chez le jeune enfant trisomique. En ce qui concerne l’éducation de la parole, il est possible dans une certaine mesure d’agir sur les troubles évoqués ci-dessus. Le programme éducatif à mettre en place doit comprendre plusieurs caractéristiques. En particulier, il doit commencer tôt, il doit impliquer largement la famille de l’enfant, il doit enfin s’appuyer sur les données disponibles sur le développement linguistique de l’enfant normal. À partir d’un examen ORL détaillé, éventuellement suivi de la mise en place d’un appareillage en cas de déficit auditif, un premier bilan donnera des indications aux parents et éducateurs sur le degré d’audition de l’enfant et l’éventuelle nécessité d’amplification du message sonore. L’éducation doit porter sur le plan phonatoire et articulatoire. Une éducation de la voix est également nécessaire : l’enfant doit apprendre à poser sa voix, à contrôler sa respiration. L’enfant doit également être sensibilisé aux caractéristiques des sons (intensité, hauteur, rythme…). Il est bien évident que le rôle des parents est essentiel dans cette éducation de façon à prolonger et amplifier l’entraînement à domicile.
En ce qui concerne l’éducation du langage, là aussi l’intervention doit se faire le plus précocement possible, dès les premiers mois de l’existence et en continuité pendant les premières années. Il est possible de développer l’attention conjointe, d’accroître la fréquence des vocalisations sociales, d’accentuer l’apprentissage des prises de tours. Pour agir sur le retard de l’apparition des premiers mots, la notion d’objet (au sens d’objet permanent de Piaget) qui joue un rôle important dans l’acquisition du langage, peut également être développée. L’intervention peut porter aussi sur les aspects lexicaux et syntaxiques du comportement verbal comme par exemple attirer l’attention de l’enfant sur les relations entre les personnes, entre les personnes et les objets de l’environnement, entraîner l’enfant à produire des combinaisons de mots d’abord élémentaires puis de plus en plus compliquées en particulier par l’aide de l’imitation.
Ces principes sont globalement confirmés par Cuilleret (2006) qui préconise une éducation motrice et linguistique précoce dès les premiers mois de la vie. Dans cet ouvrage très optimiste sur le devenir des enfants trisomiques, si une éducation précoce est mise en place, le développement devrait se faire sans les troubles associés et les retards décrits précédemment. Cet auteur considère que l’éducation précoce doit porter en particulier sur le développement respiratoire de façon à éviter les problèmes ORL et sur le développement de la préhension de façon à conserver l’adresse manuelle. Elle doit porter également sur le développement de la motricité des membres inférieurs ainsi que sur celui de la statique. Une éducation précoce doit également se faire sur le plan diététique (en évitant par exemple les sucres à absorption rapide) ainsi que sur le plan kinésithérapeutique de façon à éviter les problèmes décrits plus haut. Une aide orthophonique portant sur les secteurs déficitaires décrits précédemment sera également bénéfique. Le suivi médical comportant des bilans sur le plan ophtalmologique et auditif devra être poursuivi jusqu’à l’adolescence.
La Loi du 11 février 2005 a réaffirmé que l’accès à l’école ordinaire est de plein droit et dans les mêmes conditions pour tous les enfants, quelle que soit leur situation. On peut considérer qu’actuellement l’accueil des enfants trisomiques en crèche, en école maternelle et dans les premières années de l’école primaire se fait sans trop de difficultés, ce qui paraît tout à fait bénéfique pour la socialisation de ces jeunes enfants. Par la suite, le maintien en classe ordinaire, ni souhaitable ni possible pour tous les enfants trisomiques, risque de se heurter à la lenteur de la progression déjà évoquée que l’on va observer dans les acquisitions scolaires et à la faible motivation qui les caractérise. Dans certains cas, l’orientation vers une CLIS (classe d’inclusion scolaire) peut être souhaitable (voir un exemple donné par Céleste et Lauras, 1997, p. 149). Dans d’autres, une prise en charge spécialisée en IME (Institut médico-éducatif, cf. chapitre 5) peut s’avérer nécessaire. Par ailleurs, permettre à une personne porteuse de trisomie 21 d’élaborer et d’exprimer ses choix personnels puis de les mettre en œuvre est un enjeu éducatif majeur qui nécessite un accompagnement particulier tout au long de sa vie.
La fédération Trisomie 21 France qui fédère des associations Trisomie 21 départementales peut efficacement aider les parents à rechercher une solution d’insertion scolaire ou sociale qui convienne à leur enfant.




7. LES ENFANTS AUTISTES
7.1. DÉFINITION DES TROUBLES ET THÉORIES EXPLICATIVES DE L’AUTISME
De la même manière que les polyhandicaps évoqués dans le chapitre 1, l’autisme illustre bien les limites de la classification distinguant handicaps moteurs, sensoriels et mentaux. Par ailleurs et comme le souligne Liberman (2011, p. 54), dans le chapitre intitulé « Le problème des enfants autistes et/ou psychotiques », « les psychoses infantiles constituent l’exemple type d’une situation conceptuelle où les conflits idéologiques se pérennisent depuis le xixe siècle quand les moralistes enfermaient la folie de l’enfant dans le ghetto des arriérations mentales jusqu’à aujourd’hui où le législateur, sous la pression des familles, étouffe les acquis de la psychiatrie dans le carcan de la législation des handicapés ». La définition de ce trouble a donc varié au cours du temps et « dire qu’il existe autant de classifications, conceptions et théories pathogéniques que d’auteurs relève du lieu commun » remarque encore Liberman quelques lignes plus loin.
7.1.1. LES PREMIÈRES DESCRIPTIONS DE L’AUTISME
Léo Kanner isole et décrit pour la première fois le syndrome de l’autisme en 1943. Le terme d’autisme avait auparavant été proposé par Bleuler pour désigner l’un des symptômes fondamentaux des schizophrénies. Pendant tout le xixe siècle, on n’a guère individualisé les formes cliniques appelées psychoses parmi les enfants atteints de troubles mentaux graves, ils répondent alors, comme nous l’avons vu plus haut, à la notion d’idiotie. Parallèlement se développe la notion de démence qui consiste en une régression des possibilités qui pouvaient être initialement bonnes. Un peu plus tard, Sancte de Santis en 1906 évoque la démence « précossissime » pour caractériser la démence précoce des jeunes adultes : ces observations recouvrent vraisemblablement les psychoses à début plus précoce mais non repérées antérieurement ainsi que les formes évolutives d’affections neuropédiatriques.
À la même époque, Bleuler remplace le terme de démence précoce par celui de schizophrénie ; parmi les symptômes de cette affection, l’autisme désigne l’évasion de la réalité avec simultanément la prédominance relative ou absolue de la vie intérieure. Dès lors, la notion de schizophrénie de l’enfant remplace progressivement celle de démence précossissime dans les années 1930. Le mérite de Kanner a été de décrire une pathologie qui n’impliquait pas le présupposé étiologique ni la fatalité pronostique de l’arriération. Kanner, à travers la description de onze enfants, retient le tableau clinique suivant pour caractériser l’autisme infantile précoce : l’isolement qui est le trouble essentiel, le besoin intense de maintenir l’immuabilité de leur environnement matériel (« sameness ») associé à une hypermnésie de ce même environnement, la bizarrerie des comportements (comme des stéréotypies), le mutisme ou la présence d’un langage qui paraît inadapté à la communication ; un âge minimal de 30 mois est requis pour affirmer le diagnostic. Kanner met en évidence également d’autres anomalies du comportement chez l’enfant autiste comme l’absence d’attitude anticipatrice quand on s’apprête à le prendre dans les bras ainsi que l’absence d’ajustement postural de la position de son corps à celui de la personne qui le prend dans les bras. Ces éléments sont relevés au cours d’entretiens avec les parents.

7.1.2. LES CLASSIFICATIONS ET THÉORIES EXPLICATIVES RÉCENTES
Depuis soixante-dix ans, date de la première description de ce syndrome, les classifications et les théories explicatives de l’autisme se sont multipliées. Pendant longtemps, voire même encore aujourd’hui pour certains psychiatres et psychanalystes, on a considéré que l’enfant n’avait initialement aucun trouble et que l’apparition de l’autisme était liée à des erreurs éducatives et/ou à des anomalies de la relation mère-enfant. À l’heure actuelle, on considère l’autisme comme un trouble neurodéveloppemental apparaissant au cours des trois premières années de vie mais la question nosographique reste instable puisque la dernière version du Manuel Diagnostique et Statistique des Troubles Mentaux – DSM version 5 non encore traduite en français et parue en mai 2013 – apporte des changements notables à la version précédente dite DSM-IV-TR publiée en 2000. Dans cette dernière version, la catégorie « troubles envahissants du développement » a disparu et les diagnostics actuels du DSM-IV-TR sont regroupés dans une seule et même catégorie « Troubles du spectre autistique » (TSA). Cette catégorie comporte désormais les diagnostics des troubles autistiques, du syndrome d’Asperger, du trouble désintégratif de l’enfance et du trouble envahissant du développement non spécifié. Deux domaines principaux d’altérations remplacent la triade devenue « classique » (l’interaction sociale, la communication, les comportements répétitifs et stéréotypés) : A- des déficits persistants de la communication sociale et des interactions sociales dans plusieurs contextes et B- des comportements répétitifs et des intérêts restreints. Ces difficultés ne peuvent pas être expliquées par la déficience intellectuelle ou un grave retard de développement. Les symptômes doivent être présents dans la petite enfance mais peuvent ne pas être complètement manifestes tant que la demande sociale n’excède pas les capacités limitées de la personne. Les spécificités sensorielles fréquemment observées dans l’autisme (hyper ou hyposensibilité) sont désormais mentionnées dans le critère B (comportements/activités restreints, répétitifs et stéréotypés). Pour les critères A et B, la sévérité de l’atteinte actuelle doit être spécifiée selon le type d’aide nécessaire pour accompagner la personne. Cette nécessité d’établir la sévérité du trouble en fonction du besoin de soutien est une des grandes nouveautés observée dans le DSM-5.
Les théories explicatives de l’autisme sont diverses et nombreuses, nous l’avons déjà dit, Adrien (1996) les regroupe dans son ouvrage, exemple réussi, loin de tout conflit idéologique, de prise en compte, d’analyse et d’intégration des différentes approches de l’autisme présentées souvent par ailleurs comme antagonistes et conflictuelles, en trois catégories : les théories psychanalytiques, psychologiques et celles des déficits spécifiques.
Pour les auteurs qui s’appuient sur la métapsychologie freudienne (cf. les positions de Bettelheim, Malher, Perron et Tustin entre autres évoquées par Adrien, 1996), l’autisme est dû à une distorsion précoce de la relation mère-enfant. L’origine peut en être diverse : dépression maternelle, défaut d’investissement précoce et massif du nourrisson… Ce trouble de la relation mère-enfant aboutit en tout cas à une souffrance profonde et à une angoisse massive contre laquelle l’enfant va lutter en s’enfermant inconsciemment dans une « carapace autistique » qui va le protéger de toute stimulation en provenance du monde extérieur et en particulier d’autrui. « Il se fabrique une “forteresse” dont Bettelheim dit qu’elle est “vide” ».
Les théories psychologiques (voir également Nadel, 2011) de l’autisme s’inspirent des modèles développementaux relatifs au fonctionnement normal en particulier dans ses aspects cognitif et social. Ces théories mettent en avant l’importance du déficit cognitif dans l’autisme soit dans une perspective neuropsychologique en le reliant à un dysfonctionnement des aires corticales fronto-temporales (ce que l’on appelle « l’hypothèse frontale ») soit dans une approche développementale où l’on considère que l’autisme est une « construction pathologique développementale » qui correspond à un trouble du développement à la fois retardé et atypique par rapport au développement normal. Ainsi, certaines conduites apparaissent avec un certain décalage temporel chez l’enfant autiste par rapport à l’enfant normal (par exemple les vocalisations), d’autres comme les stéréotypies ne font jamais partie du répertoire de l’enfant standard et seraient donc caractéristiques des enfants autistes.
Enfin, plusieurs modèles théoriques attribuent à des déficits spécifiques de certaines compétences cognitives ou sociales les troubles observés dans l’autisme. Dans cette perspective (voir Nadel, 1994, p. 48), le développement de l’enfant autiste est conçu comme une « dynamique originale entre modules perturbés et modules intacts », et, comme le souligne cet auteur, l’intérêt de cette approche est plus alors de « modéliser l’influence psychogénétique d’une capacité et les conséquences en cascade de son déficit ou de son absence ». Plusieurs types de déficits ont été envisagés par les auteurs : un déficit de l’attention conjointe par Mundy et Sigman (1989) ou encore un déficit métareprésentationnel pour Baron-Cohen et al. (1985). Dans ce dernier cas, il s’agit d’une difficulté à se représenter les états mentaux d’autrui, capacité appelée « théorie de l’esprit » – traduction de « theory of mind » en anglais – qui n’est pas directement observable mais qui doit être inférée pour pouvoir comprendre et agir sur notre environnement social. Hobson (1986) évoque, quant à lui, un déficit dans le partage émotionnel. Nadel (2011) discute l’existence d’un déficit de l’imitation à propos duquel les données sont contradictoires. Enfin, Rogers et Pennington (1991) proposent un modèle dans lequel les trois compétences qui viennent d’être citées ci-dessus, imitation, théorie de l’esprit et partage émotionnel, sont déficitaires. Une des différences de ce modèle avec celui d’Hobson résiderait dans l’analyse du déficit du partage émotionnel qui n’est pas considéré comme primaire pour Rogers et Pennington dans la mesure où l’on peut observer chez l’enfant autiste certaines conduites sociales adaptées, comme par exemple certains comportements d’attachement.
Il faut rappeler encore que l’autisme se caractérise par une hétérogénéité des manifestations cliniques et des marqueurs biologiques. Ceci expliquerait la prudence manifestée par les deux auteurs (Nadel et Rogé, 1998 – voir aussi les numéros spéciaux de la revue Enfance, consacrés à l’autisme en 2002 et 2009) qui ont coordonné plusieurs excellentes synthèses consacrées à la recherche et à la prise en charge de l’autisme dans laquelle chacun des modèles présentés ci-dessus est évoqué à titre d’hypothèse.
Les théories explicatives de l’autisme qui se réfèrent au cadre du développement normal et qui considèrent ce trouble comme un trouble du développement, donc évolutif, nous paraissent particulièrement heuristiques car comme le souligne Adrien (1996), « le concept de développement est porteur d’espoir » et ouvre un certain nombre de perspectives sur le plan thérapeutique et éducatif. Tout enfant, même celui dont le handicap est d’origine génétique reste un être en développement, dont les conduites vont s’organiser à partir de ses déficits, c’est ce que nous avons essayé de montrer tout au long de cet ouvrage. Il nous paraît particulièrement important de le souligner une nouvelle fois s’agissant d’un trouble aussi grave et aussi invalidant que l’autisme.


7.2. ÉTIOLOGIE ET FRÉQUENCE
Dans l’état actuel de nos connaissances, on ignore les mécanismes et les causes exacts qui conduisent à l’autisme. Il n’existe pas de paramètre biologique indiscutable ni de critère clinique pathognomonique, c’est-à-dire qui suffit à lui seul pour évoquer l’affection. Plus le temps passe et plus les recherches parviennent à un niveau de précision et de subtilité dans l’analyse des dysfonctionnements qu’il paraît inutile d’en faire une synthèse ici, synthèse qui deviendrait forcément obsolète dans les six mois à venir. Si « la piste génétique se confirme » (Bourgeron, Leboyer & Delorme, 2009), une recherche effectuée lors de la rédaction de ce manuscrit dans la base Orphanet, le « portail des maladies rares et des médicaments orphelins » donne accès à au moins quinze entrées différentes du point de vue des gènes impliqués qui jouent semble-t-il un rôle dans le fonctionnement des synapses. D’autres travaux mettent en évidence des mécanismes génétiques à l’origine d’une baisse importante en mélatonine (hormone impliquée dans les rythmes jour/nuit) ce qui devrait permettre de nouvelles prises en charge pour les troubles du sommeil présents chez plus de la moitié des personnes avec autisme. L’étude de neurotransmetteurs comme la dopamine met aussi en évidence des dysfonctionnements. La dopamine est un neuromédiateur cérébral qui joue un rôle essentiel dans la sélection des informations de l’environnement comme dans l’intégration de ses messages pour la réalisation de comportements adaptés. Or, on constate que le taux urinaire d’un dérivé de la dopamine est anormalement élevé chez les enfants autistes. Il y a par ailleurs des analogies entre les troubles comportementaux provoqués par des lésions des voies dopaminergiques et certains comportements observés chez les enfants autistes comme les stéréotypies gestuelles, les troubles de l’attention, les perturbations des réactions émotionnelles. Un gène situé sur le chromosome 11, à proximité du gène de la tyroxine-hydroxylase, enzyme impliquée dans le métabolisme de la dopamine, a été, dès 1993, associé à l’autisme (Hérault et al., 1993 ; Martineau et al., 1994). On constate également des anomalies dans l’amplitude des potentiels évoqués lors des stimulations sensorielles. Il s’agit des variations de potentiel électrique cérébral provoquées par des stimulations auditives ou visuelles auxquelles on soumet le sujet. Chez les enfants autistes, l’amplitude des réponses est soit trop forte soit trop faible (ce qui peut dans certains cas évoquer un diagnostic de surdité) par rapport à la stimulation sensorielle et non modulable en fonction de son intensité. Enfin, le couplage de stimulations sensorielles, auditives et visuelles, mettant en évidence les capacités d’association de l’enfant, montre une dysrégulation importante comme si l’enfant autiste n’était pas capable de maintenir sa capacité d’attention.
Les modèles animaux comme celui de la souris sont également sollicités et prometteurs de nouvelles découvertes.
La recherche de l’origine de l’autisme est rendue particulièrement difficile par le fait que tous les indicateurs qui viennent d’être décrits ne sont pas retrouvés chez tous les enfants autistes. On doit donc considérer que ce trouble procède de causes multiples et pluridimensionnelles où interviennent à la fois des facteurs d’environnement et des facteurs génétiques. Dans le premier cas, on peut évoquer des accidents et des infections ante- et postnataux, ou encore la piste des perturbateurs endocriniens aujourd’hui d’actualité. Dans le second cas, les facteurs génétiques peuvent être soit associés à une maladie génétique connue dont il reste à évaluer la causalité dans l’autisme, soit transmis familialement via des mécanismes divers qu’il reste encore à identifier ou à préciser et où l’environnement peut également jouer un rôle en aggravant ou en améliorant la symptomatologie.
Les statistiques concernant l’incidence et la prévalence de l’autisme ont été sensiblement modifiées ces dernières années. La deuxième édition de cet ouvrage, publiée en 2002, mentionnait les données suivantes : l’autisme concerne 4 à 5 enfants pour 10 000, soit environ 27 000 personnes en France, 7 000 enfants et 20 000 adultes, dans la proportion de trois à quatre garçons pour une fille (cf. Fombonne, 1998). Dix ans plus tard, les chiffres publiés par la HAS majorent largement les données antérieures. En 2009, la prévalence estimée des troubles envahissants du développement (TED) était de 6 à 7 pour 1 000 personnes de moins de 20 ans, soit un enfant avec TED sur 150. Environ un tiers des enfants avec TED a un retard mental associé, ce qui paraît relativement conservateur car habituellement c’est plutôt une proportion de 75 % de déficience intellectuelle qui est évoquée (cf. pour une revue Rogé, 2008, p. 74). Pour l’autisme infantile, la prévalence estimée est de 2 pour 1 000 personnes de moins de 20 ans. En utilisant les estimations de la population pour la France au 1er janvier 2010 (site Internet de l’INED), on peut estimer qu’entre 92 000 et 107 500 jeunes de moins de 20 ans sont atteints d’un TED en France, dont environ 30 000 ont un autisme infantile. Les facteurs de risque connus sont le sexe : les TED sont quatre fois plus fréquents chez les garçons et les antécédents de TED dans la fratrie : le risque de développer un autisme pour un nouvel enfant dans une fratrie où il existe déjà un enfant avec TED est de 4 % si l’enfant déjà atteint est un garçon et de 7 % si l’enfant déjà atteint est une fille. Plus récemment encore, Sin et ses collègues dans une étude réalisée en Corée du Sud en population générale et publiée en 2011 annoncent l’observation d’un enfant autiste sur 38 soit 2.64 % en population générale. On peut s’interroger sur les raisons de cette augmentation massive et soudaine. Il est vraisemblable qu’avec le temps et les possibilités de diagnostic précoce, des définitions plus larges et comprenant des formes moins graves et/ou moins spécifiques aient été incluses dans les statistiques qui font que l’autisme n’est plus considéré maintenant comme une pathologie rare. Les études réalisées chez les jumeaux montrent des pourcentages de concordance plus élevés chez les monozygotes que chez les dizygotes, mais le mécanisme de transmission est encore inconnu. On se trouve donc face à une extrême diversité et hétérogénéité des cas. Le cinéma a popularisé à travers le film « Rainman » le cas des « autistes intelligents », de « haut niveau » appelés également « calculateurs de calendrier », et/ou atteints du syndrome d’Asperger. Cependant, une faible proportion est dans ce cas qui peut ne pas être diagnostiqué du tout ou diagnostiqué tardivement dans l’enfance, ou plus tard encore à l’adolescence ou à l’âge adulte. Une minorité, de l’ordre de 10 % pour les perspectives les plus optimistes, pourra mener une existence autonome.
La gravité de ce syndrome, son caractère qui reste encore énigmatique et la fascination qu’exercent les enfants autistes dont le regard semble transpercer la boîte crânienne de leur interlocuteur suscitent un intérêt croissant et des recherches en plein essor. Avant de décrire les principes qui guident l’évaluation, le développement psychologique et la prise en charge des enfants autistes, il nous semble important d’évoquer les travaux récents qui portent sur le dépistage et le diagnostic de l’autisme. Ces deux moments sont en effet cruciaux pour permettre la mise en place d’une intervention précoce, l’adaptation de leur environnement et assurer la meilleure insertion scolaire et sociale à ces enfants.

7.3. DÉPISTAGE ET DIAGNOSTIC DE L’AUTISME
Pendant des années, le diagnostic des troubles du spectre autistique possible uniquement sur un repérage comportemental n’a pas été possible avant l’âge de 3 ans. Aujourd’hui encore en France, il n’est pas rare que des familles ne voient identifier la pathologie de leur enfant qu’autour de 5-6 ans, voire ultérieurement. Or tant que le diagnostic n’est pas posé, une prise en charge individualisée et adaptée ne peut se mettre en place. De ce fait, il y a plus de 20 ans maintenant que des chercheurs ont proposé le repérage d’indicateurs pouvant servir au dépistage précoce de l’autisme (cf. Baron-Cohen, Allen & Gillberg, 1992). Parallèlement, un travail conséquent auquel l’une d’entre nous a contribué (Guidetti et al., 2004) a été réalisé dans cette même perspective à partir de films familiaux recueillis auprès des familles avant que le diagnostic d’autisme ne soit posé (voir plus bas). À l’heure actuelle, un outil validé sur d’importantes cohortes en population tout-venant au niveau international (cf. également travail en cours en France mené par Rogé & Baduel) permet de réaliser un dépistage précoce dès 16 mois mais pour plus de certitudes à 24 mois : il s’agit du M-CHAT qui est une extension du CHAT4 proposé par Baron-Cohen dans l’article cité ci-dessus. Il s’agit d’un questionnaire qui comporte 23 questions auxquelles les parents de l’enfant doivent répondre par « oui » ou par « non ». Parmi ces questions, celles qui concernent le pointage pour partager un intérêt avec l’autre, l’imitation et le jeu semblent être les mieux à même de discriminer des enfants à risque de TSA des enfants typiques. Dépister précocement un trouble comme l’autisme nécessite l’adhésion des professionnels de première ligne comme les généralistes et les pédiatres ou encore les professionnels rattachés aux structures d’accueil de la petite enfance. Il semble qu’actuellement en France cette adhésion ne soit pas massive (cf. Baduel, 2013). Par ailleurs, un dépistage précoce peut identifier des faux positifs et des faux négatifs et s’agissant d’un trouble aux manifestations hétérogènes comme l’autisme, ne peuvent être dépistés précocement que les cas les plus lourds et avec a priori des retards de développement. Enfin, il va de soi que le triptyque dépistage/diagnostic/intervention précoce doit pouvoir être déployé. Ceci nécessite des professionnels formés à la prise en charge de l’autisme reposant sur des pratiques validées, ce qui est encore loin d’être le cas à l’heure actuelle en France.
Le dépistage doit ensuite être confirmé par le diagnostic. Deux outils constituent actuellement le « gold standard » pour le diagnostic de l’autisme, il s’agit de l’ADI et de l’ADOS, deux épreuves qui ont fait récemment l’objet d’une traduction et d’une validation en langue française par Rogé et collaborateurs (respectivement en 2011 et 2009). L’ADI-R (pour Autism Diagnostic Interview, forme révisée) est un entretien semi-structuré qui est mené avec les parents des jeunes autistes et qui porte sur les relations sociales, la communication et les comportements stéréotypés et répétitifs. L’ADOS (pour Autism Diagnostic Observation Schedule) est une échelle d’observation dans des conditions semi-structurées où la personne est mise en situation d’interaction face à un matériel varié. Ces deux outils sont complémentaires et permettent donc de faire le diagnostic de l’autisme qui pourra également être étayé sur d’autres éléments d’information ou encore les résultats à d’autres tests. La HAS a proposé en 2012 dans un document de « Recommandations de bonne pratique » dans l’autisme et autres troubles envahissants du développement une série d’épreuves préconisées pour l’évaluation et le suivi des enfants avec autisme (cf. par exemple p. 20 l’Échelle d’Évaluation de la Communication Sociale Précoce, ECSP, Guidetti & Tourrette, 2009 pour l’évaluation du développement de la communication).
Le diagnostic doit être suivi par une prise en charge, qui dans le cadre de l’autisme plus encore que dans tout autre trouble, doit être individualisée, précoce et adaptée, à la fois sur les plans éducatif, comportemental, et psychologique de façon à augmenter « significativement les possibilités relationnelles et les capacités d’interaction sociale, le degré d’autonomie, et les possibilités d’acquisition de langage et de moyens de communication non verbale par les enfants atteints de ce handicap » comme le conseillait déjà en 2007 le Comité consultatif national d’éthique (CCNE) dans son avis no 102. Il en sera question au point 7.5 ci-dessous.

7.4. LE DÉVELOPPEMENT PSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS AUTISTES
7.4.1. LES CARACTÉRISTIQUES DE L’ÉVALUATION PSYCHOLOGIQUE
Avant l’établissement du diagnostic et compte tenu de la gravité de celui-ci, l’enfant peut être soumis à des évaluations multidimensionnelles comme cela vient d’être évoqué, parmi lesquelles un bilan neurologique et biologique (dosages urinaires…), et un examen pédiatrique et psychologique. Adrien (1996) avait déjà mis l’accent sur les caractéristiques de l’examen psychologique que sa pratique clinique l’a conduit à développer, elles sont particulièrement adaptées aux enfants autistes souvent décrits comme intestables. Il insiste ainsi sur la sobriété et le calme du cadre dans lequel va se dérouler l’évaluation, sur le fait de rassurer l’enfant pour qu’il se sente en sécurité, sur la « patience, l’ingéniosité et la persévérance » dont doit faire preuve le psychologue pour arriver à ce que l’évaluation soit la plus objective possible. L’accent est mis sur la nécessité de cadrer l’action de l’enfant de façon à éviter la dispersion de son activité. Il montre avec d’autres (Schopler et al., 1988 par exemple) comment il est important de recueillir non seulement la performance que l’enfant réalise seul mais aussi les compétences qu’il est sur le point d’acquérir avec ou sans aide, il s’agit du « niveau de développement potentiel » ou des « compétences émergentes », celles sur lesquelles devra ensuite porter la prise en charge.
L’utilisation des enregistrements vidéoscopiques paraît particulièrement intéressante dans l’évaluation de l’enfant autiste. Ils permettent en effet d’observer plus finement l’enfant et de coter de façon sûre et objective les épreuves appliquées à travers des lectures répétées des documents vidéo, ce qui est particulièrement appréciable avec ce type d’enfants qui produisent souvent des comportements fugitifs et/ou discrets. Ces enregistrements permettent également d’apprécier plus finement l’évolution de l’enfant à travers les bilans réguliers qui sont pratiqués. Ils sont enfin un instrument du dialogue avec les familles et avec les éducateurs. En outre, les films familiaux (et en particulier les films réalisés par la famille avant que tout diagnostic d’autisme soit posé) peuvent également être utilisés avec profit, même s’il s’agit d’une technique chronophage. Ces films permettent en effet le repérage des signes précoces de l’autisme dont un certain nombre avaient déjà été décrits par Kanner comme le fait d’avoir un bébé trop calme, l’indifférence aux personnes, l’apparence de surdité, des peurs inhabituelles et des réactions paradoxales aux stimulations diverses. On peut y observer également des habitudes bizarres, des intérêts particuliers, des stéréotypies comme des balancements du corps qui auraient pour effet de calmer l’angoisse liée à l’hypersensibilité aux stimuli du monde extérieur, ou enfin un retard de langage. L’évaluation psychologique se fait à la fois avec les échelles classiques et avec des échelles construites ad hoc, trois exemples seront donnés dans l’encadré ci-après.

7.4.2. LE DÉVELOPPEMENT COMMUNICATIF ET SOCIAL
Le retrait social est considéré comme une caractéristique spécifique aux enfants autistes, il est noté chez tous même chez ceux qui n’ont aucun retard de développement. Ce retrait social a trois caractéristiques : l’enfant autiste passe beaucoup de temps seul, isolé, il agit comme si les personnes environnantes n’existaient pas et semble attaché à l’environnement inanimé. Ces enfants montrent ainsi un intérêt démesuré pour des objets (des ficelles, des clés, des bouts de laine…) totalement différents de ceux qu’affectionnent particulièrement les enfants typiques. Loin de toute norme et de tous les usages sociaux, ces enfants ont des stratégies relationnelles stéréotypées, répétitives. Ils ont également des difficultés à comprendre les indices non verbaux qui accompagnent le discours de l’interlocuteur. Ainsi, nous avons déjà noté ci-dessus qu’un des items discriminant les enfants autistes concernait la difficulté de production et de compréhension du geste de pointage de l’index considéré chez l’enfant tout-venant comme un des précurseurs du langage. Ceci est lié au déficit particulièrement marqué de l’attention conjointe constaté depuis longtemps par exemple dans l’application de la version américaine de l’ECSP, les ESCS (pour Early social Communication Scales) par Mundy et al. (1994). En d’autres termes, ces enfants sont incapables de partager un événement, leur intérêt avec autrui, incapables de s’orienter vers une direction indiquée. Le pointage, quand il apparaît, sert à montrer du doigt un objet convoité, mais n’est pas généralement associé au regard vers l’interlocuteur. Ce déficit de l’attention conjointe contribuerait en partie au retard de langage observé chez les enfants autistes. Ces altérations dans les relations sociales apparaissent très tôt : le contact visuel réciproque, l’acquisition du sourire social dès les premières semaines ne sont pas observés. L’ignorance des autres personnes, la faible motivation à interagir sont notées. Plus tard, l’attachement aux personnes familières, le jeu mutuel et coopératif enrichi par les échanges émotionnels sont absents, la qualité des relations sociales est pauvre. On observe également un évitement du regard de l’autre, le fait que les patterns de regard sont inappropriés aux tâches et aux interactions. Les fixations visuelles peuvent aussi comporter des balayages visuels inopérants comme le confirment les recherches récentes utilisant l’oculométrie (cf. par exemple Noris et al., 2012). La durée d’exploration est très courte ce qui renforce une certaine incapacité à traiter les informations d’ordre social et affectif. On note enfin des difficultés à identifier les expressions faciales mais surtout à attribuer aux autres des émotions ou des croyances. En revanche, ces enfants se reconnaissent dans le miroir et se distinguent relativement bien des autres personnes. La pauvreté de l’expression émotionnelle est manifeste : la mimique faciale est le plus souvent figée, l’enfant semble regarder « au-delà » de l’autre. Des troubles de la proxémie (réglage de la distance à autrui au cours des interactions) sont enfin observés, soit l’enfant autiste recherche le contact très proche avec l’autre soit il se tient à une distance exagérée.
Pour les autistes qui disposent de langage, ce qui est loin d’être le cas de tous, les troubles qu’ils manifestent dans ce domaine sont essentiellement des troubles de la pragmatique (fonction du langage qui met l’accent sur le contexte sociocommunicatif dans lequel il est produit) : les aspects du langage qui concernent l’adaptation à l’interlocuteur sont perturbés. Les autistes ne savent pas s’informer des connaissances et des sentiments d’autrui, ne cherchent pas à montrer ce qu’ils font. D’une manière générale, l’enfant autiste est préoccupé par ses propres perceptions et ses propres pensées et ne peut tenir compte des stimulations et des représentations fournies par les attitudes d’autrui, il parle sans regarder ou écoute sans prendre à son tour la parole. Son utilisation des pronoms personnels est inadéquate. Des conduites écholaliques (répétition en écho de ce qui vient d’être entendu) sont fréquemment observées. On note parfois une absence totale de langage mais le plus souvent des retards liés en particulier à des difficultés concernant sa décontextualisation : en d’autres termes, ces enfants sont capables de comprendre le langage utilisé dans son contexte habituel et avec les comportements non verbaux qui l’accompagnent (par exemple, « viens » accompagné du geste adéquat de la main). Ils ne réagissent plus quand les éléments contextuels sont absents alors qu’une des caractéristiques essentielles du langage est bien son caractère arbitraire et conventionnel, pouvoir comprendre et utiliser un mot en dehors de tout contexte ou dans des contextes différents. L’humour est peu compris.

7.4.3. LE DÉVELOPPEMENT COGNITIF
Nous avons évoqué ci-dessus les caractéristiques de l’évaluation psychologique des enfants autistes. Compte tenu de leur faible motivation à interagir, il est relativement difficile d’accéder à leurs compétences réelles. C’est pourquoi bon nombre de cliniciens les considèrent comme intestables d’où l’intérêt de tenter de leur appliquer, au-delà des épreuves classiques, des épreuves qui tiennent compte de leurs difficultés à communiquer et qui leur donnent l’initiative de l’interaction, c’est le cas par exemple des épreuves conçues spécifiquement pour cette population d’enfants qui sont décrites plus loin (voir l’encadré p. 182).
Compte tenu de ces limites, on considère que les performances cognitives des enfants autistes peuvent être très variables, des fonctionnements cognitifs de bas niveau pouvant coexister avec des fonctionnements cognitifs de haut niveau (ce que l’on appelle aussi les « autistes de bon niveau » ou atteints du syndrome d’Asperger) ainsi qu’avec des intermédiaires. Cependant, la majorité des autistes a un retard mental important (voir pour une synthèse sur le sujet Rogé, 2008, p. 73 et suivantes), on considère que 40 à 60 % d’entre eux ont un QI inférieur à 50, 25 % un QI supérieur à 70. Le profil de leurs compétences intellectuelles est en général très hétérogène, certaines fonctions pouvant être surinvesties, d’autres particulièrement déficitaires ce qui atteste l’individualité des troubles autistiques déjà évoquée, d’où l’intérêt une nouvelle fois de ne pas s’en tenir aux scores globaux des épreuves. Des études de Rutter (citées par Rondal et Seron, 1982) confirmées par des travaux de Schopler et Mesibov (1995) mettent en évidence un profil de résultats particulier aux épreuves de performance du WISC dont les résultats sont en général supérieurs à ceux de la partie verbale. Les scores aux épreuves d’arrangement d’images et du code, qui font appel à des mécanismes de traitement de l’information de nature séquentielle et abstraite, sont particulièrement faibles, or ces compétences de nature non verbale seraient, pour les auteurs, nécessaires à l’exercice des conduites verbales. Ces résultats ont été confirmés avec l’utilisation du K-ABC, épreuve récente d’évaluation de l’intelligence (voir pour plus de détails Tourrette et Guidetti, 2008, p. 229-230), qui permet d’apprécier de façon dissociée les processus séquentiels et simultanés de traitement de l’information.
Même s’il n’est pas le seul élément à prendre en compte, le QI est considéré comme un élément de pronostic très important ; en effet, plus le QI est faible et plus les enfants auront des difficultés à accéder à un langage à valeur communicative et à prétendre à une quelconque insertion scolaire et sociale. Les études à long terme montrent que le QI reste stable, en particulier pour les autistes de bas niveau, indépendamment des progrès effectués sur le plan des relations sociales. 1/3 des autistes ne développeront aucun langage et resteront totalement dépendants, 1/3 auront un langage rudimentaire et une autonomie partielle, enfin, 1/6 seulement réussira à avoir une adaptation sociale minimale permettant une insertion professionnelle. Il semble que le pronostic à long terme soit le plus mauvais pour les enfants qui, aux environs de 5 ans, n’auront développé aucun langage à valeur communicative.
En ce qui concerne les processus cognitifs, approche plus pertinente ici compte tenu des limites de l’évaluation psychométrique, on note des troubles du traitement de l’information et de la régulation, des troubles du transfert intermodal (transfert d’informations d’une modalité sensorielle à une autre) et la préférence pour certaines modalités sensorielles (en particulier le toucher et l’odorat). Adrien (1996) a fait l’hypothèse que les déficits cognitifs et sociaux des enfants autistes relèveraient d’un trouble plus général portant sur la régulation de l’activité ; les déficits observés porteraient sur la continuité, la mobilité, la stabilité, la cohésion et la synchronisation de l’action. Ce trouble peut être illustré par un ensemble de signes observés chez ces enfants comme la difficulté à symboliser avec les jouets ou encore l’incapacité à entrer en contact avec autrui. Ce trouble de la régulation de l’activité permettrait de comprendre le déficit d’attention conjointe évoqué plus haut : pour produire un comportement d’attention conjointe, l’enfant doit pouvoir partager un affect avec autrui et être capable de porter son attention successivement et simultanément vers un objet et autrui ; le déficit d’attention conjointe « reflète non seulement un trouble de la régulation de l’attention et des processus cognitifs impliqués dans les relations sociales mais aussi des perturbations des processus affectifs » (Adrien, 1996). Des modèles neuropsychologiques de l’activité de régulation ont été proposés et mettent en avant l’importance du cortex préfrontal et frontal, zone corticale déjà évoquée par ailleurs.
QUELQUES EXEMPLES D’ÉPREUVES ADAPTÉES À L’ÉVALUATION DES ENFANTS AUTISTES
Plusieurs épreuves adaptées aux caractéristiques des enfants autistes ont été construites pour évaluer différents secteurs du développement psychologique (voir également Rogé, 2008, p. 114 et suivantes ainsi que Tourrette, 2011, chapitres 9 et 15).
L’échelle ERC-A (Évaluation résumée du comportement autistique ; Lelord et Barthélémy, 1989) permet d’obtenir un portrait comportemental dont on peut suivre l’évolution et à partir duquel peuvent être effectués des réajustements thérapeutiques. Cette échelle comprend 20 items regroupés en 7 rubriques correspondant à 7 domaines de comportement : le retrait autistique, les troubles de la communication verbale et non verbale, les réactions bizarres à l’environnement, les perturbations de la motricité, les réactions affectives inadéquates, les troubles des conduites alimentaires et enfin les troubles de l’attention et des perceptions. Chaque item est côté selon la fréquence d’apparition des symptômes. L’objectif de cette échelle est de mettre en rapport un profil comportemental et des indices biologiques ou électrophysiologiques. Par exemple, on sait que certains traits cliniques sont en rapport avec l’irrégularité de l’amplitude des potentiels évoqués par des stimulations sensorielles. Nous avons décrit plus haut les analogies entre les troubles comportementaux provoqués par des lésions des voies dopaminergiques et certains comportements observés chez les enfants autistes comme les stéréotypies gestuelles, les troubles de l’attention ou les perturbations des réactions émotionnelles. Tous ces paramètres obtenus dans le cadre d’un bilan pluridimensionnel fournissent par la suite des critères complémentaires pour l’évaluation de l’efficacité des différentes thérapies mises en place.
L’Évaluation résumée du comportement préverbal et verbal (Lelord et Sauvage, 1990, p. 149) est particulièrement adaptée à l’évaluation des enfants autistes qui ne possèdent que des rudiments de langage quel que soit leur âge. Cette épreuve est inspirée des travaux de Bruner et se compose de 10 items concernant l’initiative de l’enfant à prendre la parole (item 1), la réponse à l’interlocuteur qu’elle soit vocale ou non-verbale (items 2 et 3), la possibilité de « prise de tour » dans l’échange (item 7), le comportement vocal (items 5, 6 et 9), la variabilité dans l’expression des compétences (items 4 et 10) et enfin les particularités vocales (comme la prosodie – item 8). La cotation de chaque item se fait, comme dans l’épreuve précédente, en fonction de la fréquence d’apparition des symptômes.
Fig 9. Profil d’un enfant autiste à la BECS
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Adrien (2007, 2008), à la fois pour sa pratique clinique auprès de très jeunes enfants autistes mais aussi pour des besoins de recherche, a été conduit à construire deux nouveaux outils d’évaluation : la BECS (Batterie d’évaluation du Développement cognitif et social) et la GRAM (Échelle d’évaluation des troubles de la régulation de l’activité). La BECS, inspirée du modèle piagétien et du modèle néopiagétien de Fisher, permet l’évaluation de la cognition sensori-motrice et sociale chez des enfants dont le niveau de développement est inférieur à 3 ans. Elle est composée en partie d’items empruntés à des épreuves existantes (IPDS, Uzgiris et Hunt, 1975 et ECSP, Guidetti et Tourrette, 1993-2009) qui paraissent particulièrement pertinents dans l’évaluation des jeunes autistes. Le domaine sensori-moteur comprend l’image de soi (Iso), le jeu symbolique (JS), les schèmes d’action (Sch), la causalité opérationnelle (Co), les moyens-buts (MB), les relations spatiales (RS) et la permanence de l’objet (PO). Quant au secteur de la cognition sociale, il comporte des items se référant à l’interaction sociale (IS), à l’attention conjointe (AC), à la régulation du comportement (RC), à l’expression du langage (LE), à la compréhension du langage (LC), à l’imitation vocale (IV), à l’imitation gestuelle (IG), aux relations affectives (RA) et aux expressions émotionnelles (EE). Ces items sont hiérarchisés en quatre niveaux du plus simple au plus complexe correspondant aux sous-stades piagétiens de l’intelligence sensori-motrice (sous-stades III à VI correspondant approximativement à des âges compris entre 4 et 24 mois). Le profil des résultats de l’enfant peut être visualisé sur un profil dont un exemple est donné figure 9.
Il s’agit du profil d’un enfant autiste âgé de 3 ans. Le retard est massif excepté au niveau de la permanence de l’objet et des relations spatiales, l’hétérogénéité est très forte entre les différents secteurs évalués, les compétences sociales sont cependant plus perturbées que les compétences sensori-motrices.
La GRAM, à la différence de l’épreuve précédente apprécie un secteur jamais encore évalué jusqu’à présent : les dysfonctionnements de la régulation de l’activité, trouble qui paraît particulièrement important chez l’enfant autiste. La régulation « a pour fonction d’établir des liens opportuns entre les actions d’une activité au sein d’un même domaine mais aussi des liens entre les capacités elles-mêmes » (Adrien, 1996). Cinq aspects de la régulation de l’activité sont explorés à trois moments différents de l’activité de l’enfant (début, déroulement et fin) : la rupture, la lenteur, la persévération, la variabilité et la désynchronisation à travers une série d’items qui permet de quantifier leur intensité et leur fréquence d’apparition.
Le PEP et le PEP-R (Profil Éducatif Personnalisé de Schopler et al., 2008) sont des épreuves permettant de tracer un profil identifiant les forces et les faiblesses dans le développement et le comportement des enfants autistes âgés de 6 mois à 7 ans, voire 12 ans en cas de retard prononcé de façon à mettre en place une prise en charge adaptée. Le PEP-R qui complète le PEP initial pour l’évaluation du langage à l’âge préscolaire est composé de deux échelles : une échelle de développement dont les items sont répartis en sept domaines : imitation, perception, motricité fine et globale, coordination oculo-manuelle, performances cognitives et cognition verbale. La cotation des items se fait en termes de réussite, d’échec ou de comportements émergents ce qui est particulièrement appréciable pour ensuite focaliser la prise en charge. La deuxième échelle permet d’identifier la présence, l’absence et l’importance de troubles du comportement du point de vue des relations interpersonnelles et des affects, du jeu, des réponses sensorielles et du langage. Ici l’adulte évalue le comportement de l’enfant lors de l’interaction en approprié, inapproprié de façon légère ou sévère.




7.5. PRISE EN CHARGE, ÉDUCATION ET INSERTION SOCIALE DES ENFANTS AUTISTES
Les différentes conceptions de l’autisme qui ont été évoquées plus haut – considéré soit comme un handicap dont l’origine est supposée organique, soit comme une maladie mentale – débouchent sur une prise en charge différente. Un peu schématiquement, on peut dire que dans le premier cas, « le traitement c’est l’éducation » (Le Corvec, 1990), on mettra ici l’accent sur une approche éducative et l’objectif sera de scolariser les enfants autistes dans des classes intégrées dans des écoles ordinaires ; dans le second cas, les enfants fréquentent des hôpitaux de jour qui n’exclut pas d’associer à une approche pédagogique, une psychothérapie le plus souvent en France d’inspiration psychanalytique. On trouvera des illustrations de ces deux approches dans les ouvrages de Schopler pour la première (par exemple 1988, 1993) dans l’ouvrage de Gaetner pour la seconde (1990). Liberman (2011, p. 79) propose de mettre « tout le monde d’accord en disant que la psychose de l’enfant, a fortiori l’autisme de Kanner, est à l’évidence invalidante pour le sujet atteint et qu’il y a lieu de bien distinguer ce qui revient au processus pathologique relevant de soins appropriés et ce qui appartient au handicap mental donnant lieu à des mesures compensatoires ». Le troisième « plan autisme » publié en mai 2013 et s’appuyant sur les « recommandations de bonne pratique » de l’HAS (2012) prévoit d’assurer le développement de prises en charge fondées sur l’évidence scientifique en développant les collaborations entre recherche fondamentale et recherche clinique sur les outils et procédures diagnostiques, ainsi que sur les interventions comportementales et éducatives, en développant des pôles régionaux d’interventions très précoces associés au réseau de diagnostic constitués d’une part par des CAMSP et d’autre part par de nouveaux SESSAD créés pour accueillir et intervenir auprès des très jeunes enfants repérés. À la suite du plan autisme 2008-2010, la France s’est dotée d’un réseau de centres de ressources autisme (CRA) constitués en association nationale depuis 2005 (ANCRA). Chaque CRA offre informations, conseils et orientations aux personnes atteintes de TSA à leurs familles et aux professionnels, ainsi qu’un appui à la réalisation de diagnostics et d’évaluations aux enfants et adultes. Chaque centre de ressources participe également à des travaux d’études et de recherche et à l’animation d’un réseau régional dans le domaine de l’autisme et des TSA. En 2009, vingt-quatre CRA sont implantés en France et dans les DOM. Il s’agit là de rattraper le retard de la France dans ce domaine, en particulier en ce qui concerne le manque de prises en charge adaptées pour les adolescents et les adultes. On considère en effet que seulement la moitié des enfants et adolescents et un quart des adultes autistes seraient actuellement pris en charge.
Comme le prônaient il y a plus de vingt ans maintenant Beaugerie-Perrot et Lelord (1991), membres de l’équipe tourangelle dont les travaux ont été cités à plusieurs reprises, dans leur ouvrage intitulé « Intégration scolaire et autisme : description d’une expérience d’intégration scolaire à partir d’un hôpital de jour », les deux approches, éducative et thérapeutique, présentées plus haut ne devraient plus être contradictoires mais au contraire envisagées de façon complémentaire et simultanée, c’est avec cet objectif qu’ils proposent d’ailleurs le terme de « psychothérapies éducatives ». Une intégration scolaire bien conduite peut être profitable au développement psychologique de certains enfants autistes mais ne convient vraisemblablement pas à tous. Elle doit se faire en concertation étroite entre les parents, l’école et un centre de référence médical qui pourra évaluer correctement et régulièrement les troubles et leur évolution. Ces évaluations longitudinales et pluridimensionnelles de l’enfant permettront d’apprécier les résultats de l’intégration scolaire et éventuellement conduiront à des remaniements des projets psychoéducatifs. C’est dans cette perspective qu’ont été conçues les « thérapeutiques d’échange et de développement » (TED, Barthélémy, Hameury et Lelord, 1995) dont l’objectif est de remédier aux difficultés de l’enfant en favorisant et en développant ses échanges avec l’entourage. Ces thérapies, dont le programme est personnalisé, sont appliquées individuellement et/ou en petit groupe dans des situations en face-à-face, de repas, de bain ou de psychomotricité. Elles peuvent comporter des exercices d’attention, de modulation des perceptions ou encore de posturo-motricité. Dans tous les cas, il paraît nécessaire d’encadrer et de structurer l’action de l’enfant pour éviter la dispersion, l’abandon de l’activité. Dans ce cadre, comme le souligne Adrien (1996), « les évaluations développementales contribuent à l’efficacité de la thérapeutique ». L’application de ces thérapies avec une vingtaine d’années de recul maintenant, permet d’obtenir une amélioration certaine des fonctions psychologiques qui sont déficitaires dans l’autisme. En voici un exemple dans l’encadré ci-dessous :
UN EXEMPLE DE THÉRAPIE D’ÉCHANGE ET DE DÉVELOPPEMENT : LE CAS DE NICOLAS, ENFANT AUTISTE DE 8 ANS
« Nicolas, 8 ans, beau petit garçon aux cheveux châtains, aux yeux clairs, au visage arrondi, présente un syndrome autistique marqué avec un retard important. Le premier développement a paru normal à la famille jusque vers l’âge de 2 ans, époque à laquelle les parents ont noté les premiers troubles du contact et les éléments d’une régression, notamment dans le domaine du langage. L’évolution confirme ensuite progressivement le diagnostic d’autisme. Après un échec de scolarisation en maternelle, Nicolas entre à 4 ans dans un hôpital de jour où il reste trois ans avec une prise en charge essentiellement psychothérapique. Puis la famille déménage dans notre région et Nicolas est admis dans le service où il sera accueilli pendant deux ans, à raison de quatre jours par semaine. La famille souhaite poursuivre parallèlement une prise en charge à l’extérieur par un psychanalyste avec lequel le service a établi des liaisons.
Les premières observations montrent un enfant sans cesse en mouvement, qui déambule longuement, court d’un bout à l’autre de la pièce sans jamais marquer son intérêt. On note un grand nombre de comportements bizarres, stéréotypés, de type sensori-moteur : tapote les objets, les porte à la bouche, puis les jette. Le contact avec Nicolas est difficile avec un refus de contact corporel, un évitement du regard et une recherche de l’isolement.
Lorsque le contact est possible au cours d’échanges d’objets ou dans des situations familières de jeux, Nicolas peut faire preuve brièvement d’attention conjointe et de partage émotionnel. Par ailleurs, il peut montrer un attachement aux personnes familières, manifester des intérêts affectifs. Il n’a pas encore accédé à l’“empathie” qui lui permettrait de réguler ses interactions avec autrui. La vie en groupe est difficile avec des manifestations anxieuses à l’arrivée des autres enfants, des pleurs parfois inexpliqués, une grande labilité de l’humeur.
Enfin, la compréhension sociale de Nicolas est gênée par une grande irrégularité de la mise en œuvre de toutes les ébauches de communication. Ceci entrave l’installation de séquences d’adaptation psychologique à autrui et compromet constamment les possibilités de résolution de problèmes de la vie courante.
Après les quelques semaines d’observation et d’évaluation des potentialités et des difficultés de Nicolas, un projet de Thérapie d’Échange et de Développement est proposé par l’équipe soignante, à raison de quatre séances individuelles par semaine.
Les objectifs sont :
– d’améliorer l’attention pour avoir une meilleure stabilité ;
– de développer une meilleure utilisation des objets ;
– de susciter et de renforcer les initiatives ;
– de permettre des échanges plus adaptés tout cela dans une ambiance de réussite et de confort émotionnel.
La thérapie est effectuée en face à face et au sol.
Nicolas prend progressivement plaisir à venir jouer, son attention et sa participation allant en s’améliorant.
Des types de jeux de plus en plus élaborés lui sont proposés. Au début, c’est le jeu avec les bulles de savon qui a permis de développer l’observation et l’attention de Nicolas. Puis des séances d’échange de ballon sont très appréciées et facilitent les initiatives.
Pour favoriser les échanges et l’imitation, les chants mimés sont utilisés, ce qui permet de rassurer Nicolas, qui sourit alors, regarde bien l’adulte, est moins enclin à ses stéréotypies.
L’intérêt porté aux anneaux de bois à enfiler sur une tige a permis une utilisation plus appropriée des objets. Nicolas les portait systématiquement à sa bouche au début, puis il a réalisé de mieux en mieux cette activité avec beaucoup d’attention et de précision dans ses gestes. À la fin des séances, des objets mécaniques lui sont proposés progressivement et développent chez lui l’initiative et l’intérêt. En fin d’année, Nicolas fait fonctionner seul ces petits objets (oiseau, bateau…).
Progressivement, un album photo connu de l’enfant est constitué pour servir notamment de liaison entre le groupe éducatif et le milieu familial. Cet album s’est avéré très utile pour développer la communication et les relations entre Nicolas et son entourage. Nicolas remarque plus spécialement certaines de ces photos (repas, famille, balançoire) qu’il regarde avec attention et en souriant.
Enfin, il faut noter les progrès des séances avec le xylophone : après une longue période durant laquelle le thérapeute aidait beaucoup Nicolas pour faire quelques sons, celui-ci a pu ensuite jouer seul, sans trop de stéréotypies.
Au total, au fil des séances de thérapie, on note que les comportements inadaptés dont les scores étaient élevés au début de la prise en charge ont pu diminuer rapidement. La déambulation sans but a presque complètement disparu, Nicolas ayant lui-même constitué ses centres d’intérêt. Il participe mieux aux activités proposées en étant beaucoup plus calme. Il a pu après quelques mois rester assis en face-à-face avec le thérapeute et ne se relevant que pour manifester sa fatigue et son désintérêt. »
(Source : Perrot, Adrien et Boiron, « La TED de Nicolas, garçon autiste de 8 ans en hôpital de jour » in Barthélémy, Hameury et Lelord, 1995, p. 332-334.)


Des résultats positifs sont également obtenus avec la méthode TEACCH (sigle américain dont la traduction signifie « traitement et éducation des enfants autistes et handicapés de la communication ») mise au point aux États-Unis par Schopler et al. (1988, 1993) dans les années 1960 et diffusée également en France plus récemment (voir Schopler et Rogé, 1998 ainsi que Rogé et Arti-Vartayan, 1998). Cette méthode, essentiellement éducative, nécessite une collaboration étroite entre parents et éducateurs ; elle est appliquée à environ un cinquième de la population des enfants autistes outre-Atlantique et concerne également de nombreux enfants dans notre pays où elle est utilisée dans des classes spécialisées intégrées dans des écoles ordinaires. Elle repose sur un programme individualisé où les activités pédagogiques sont très structurées dans le temps et dans l’espace. À partir d’un profil psychoéducatif qui précise les aptitudes et les déficits de l’enfant dans sept « zones d’instruction » (imitation, perception, motricité fine et générale, intégration œil-main, performances cognitives et compétence verbale) sont déterminées des stratégies d’enseignement avec des objectifs précis à court et long terme. Ces objectifs sont réalisés à partir d’activités d’enseignement dont les résultats et leur généralisation dans la vie quotidienne sont évalués régulièrement. Une autre particularité originale de cette méthode réside dans le fait qu’elle utilise en milieu scolaire le tutorat réalisé par des élèves volontaires qui aident les jeunes autistes et favorisent ainsi leur intégration. Les détracteurs de cette méthode lui reprochent de ne faire acquérir à l’enfant que des automatismes conditionnés. Si certains principes de renforcement peuvent effectivement être critiqués, il n’en reste pas moins que cette méthode est une des rares à proposer des objectifs et des activités éducatives précises dont l’expérience montre qu’elles améliorent le développement et la vie quotidienne des enfants autistes et de leurs familles.
Le « modèle de Denver » commence maintenant à être diffusé et appliqué en France. Mis au point par Sally Rogers (voir Rogers & Dawson, 2010), le « Early Start Denver Model » (ESDM) est un programme élaboré spécifiquement pour l’intervention auprès d’enfants atteints d’autisme âgés de 12 à 48 mois mais utilisable jusqu’à l’âge maximal de 60 mois. Il a pour particularité de se baser sur le développement typique de l’enfant en regroupant les compétences habituellement observées selon quatre classes d’âge (12-18 mois, 18-24 mois, 24-36 mois et 36-48 mois). Il s’inspire de divers modèles et techniques fréquemment utilisés dans le domaine de l’autisme. Ainsi, il emprunte à l’ABA (Applied Behavior Analysis – analyse appliquée du comportement) des stratégies telles que l’incitation des comportements, le principe des renforçateurs, l’analyse du comportement, l’apprentissage progressif ou encore la nécessité de capter et de maintenir l’attention de l’enfant. Dans l’ESDM, tout comme dans la méthode PRT (Pivotal Response Training – entraînement de réponses pivot), les intérêts de l’enfant guident les séances, les tentatives de communication et de participation aux activités sont renforcées même lorsqu’elles n’aboutissent pas et les compétences acquises sont continuellement sollicitées dans le but d’assurer leur maintien. Tous les domaines du développement de l’enfant font l’objet d’une évaluation et d’une intervention : communication (réceptive et expressive), compétences sociales, imitation, jeu, cognition, motricité (fine et globale) et autonomie. Ainsi, sur la base des compétences émergentes de l’enfant ainsi que des priorités des parents, un plan d’intervention à court terme, constitué d’une vingtaine d’objectifs, est élaboré. L’évaluation étant réitérée toutes les 12 semaines, les objectifs sont régulièrement révisés. Ces derniers sont donc adaptés aux besoins spécifiques de l’enfant à une période donnée. L’évaluation régulière permet de s’assurer de l’acquisition des compétences en lien avec les objectifs travaillés ainsi que de mettre en évidence les compétences émergentes chez l’enfant. L’intervention s’effectue de façon individuelle (1 enfant pour un intervenant) au minimum 20 heures par semaine. Les études de Dawson et al. (2010 et 2012) ont mis en évidence l’efficacité de ce programme via une amélioration du QI, du langage et du comportement adaptatif chez des enfants qui en ont bénéficié. Par ailleurs, le fonctionnement cérébral semble également subir des modifications après application du programme : la réponse cérébrale à des stimuli sociaux se rapproche de celle observée chez des enfants typiques.
Ces méthodes, qui ont maintenant fait leurs preuves, montrent qu’il est possible aujourd’hui d’éviter que l’enfant autiste, devenu adulte, finisse ses jours en hôpital psychiatrique et qu’il puisse avoir une vie sociale proche de la normale. Peut-on pour autant parler de guérison de l’autisme ? Évidemment pas dans l’état actuel de la recherche. Si effectivement des progrès sont possibles concernant en particulier une atténuation des comportements les plus nuisibles à l’enfant (comme les stéréotypies ou les comportements d’automutilation), l’insertion sociale de la personne autiste dépendra surtout du degré de l’atteinte, de la tolérance, du soutien et des stimulations des milieux d’accueil. Pour terminer ce chapitre sur une note positive, nous renvoyons le lecteur intéressé à l’ouvrage passionnant écrit par Temple Grandin, Ma vie d’autiste (1994), où dans un récit émouvant, cette autiste de « bon niveau », telle qu’elle se définit elle-même (dans un chapitre qu’elle a écrit sur la façon de penser des personnes atteintes d’autisme, in Schopler et Lesibov, 1995), montre comment une insertion en milieu ordinaire est possible (voir également l’analyse que fait Sacks, 1996, de son cas). Devenue en effet conceptrice d’équipements agroalimentaires, elle participe aussi en intervenant dans des colloques ou en écrivant des articles, à la réflexion scientifique sur l’autisme. D’autres personnes porteuses du syndrome d’Asperger témoignent régulièrement de leur expérience quotidienne, comme Josef Schovanek très récemment (2013).
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1. Voir par exemple une « Contribution à la définition, à la description et à la classification des handicaps cognitifs » émanant d’un groupe de chercheurs et de praticiens mise à jour en 2011 à https ://docs.google.com/file/d/0B0nzbUtAHu-XUEpmcmMyMU91ak0/edit ? usp=drive_web&pli=1

2. La NEMI 2 est le résultat d’une refonte complète de l’échelle initialement proposée par Binet et réétalonnée par Zazzo. Elle abandonne la notion de QI au profit d’un Indice d’Efficience Cognitive (IEC) issu de la somme des notes standard aux quatre épreuves obligatoires. Cet indice, basé sur la distribution des scores selon la loi « normale » (moyenne = 100, écart type = 15), est exprimé sous la forme d’un intervalle de confiance. La référence à l’âge pour chacune des épreuves reste possible sous la forme d’un tableau convertissant les notes obtenues en âges de développement.

3. Notre traduction de intellectual disability et de intellectual developmental disorders.

4. Pour Checklist for Autism in Toddlers, M pour Modified.




CHAPITRE 5
L’ACCUEIL DE L’ENFANT HANDICAPÉ
1. LA FAMILLE DE L’ENFANT HANDICAPÉ
2. LA RECONNAISSANCE DU HANDICAP ET LES STRUCTURES D’ACCUEIL
Ce dernier chapitre permettra de décrire les institutions qui accueillent le jeune handicapé, en ce sens il sera peut-être plus technique que les précédents, il n’en est cependant pas moins important pour comprendre comment se structure l’accueil des enfants handicapés en France. Si l’objectif de toute éducation est bien de parvenir à rendre l’enfant autonome et à réussir son insertion dans la société, pour un enfant handicapé, c’est d’inclusion dont il sera question. Cette notion, centrale dans la loi de 2005, mais évoquée antérieurement dans le Rapport mondial sur le handicap (OMS, 2011, p. 17) permet de résoudre les obstacles à l’éducation en privilégiant une scolarisation en école ordinaire. Ce rapport évoque également que cette notion « a un bon rapport coût/efficacité et contribue à éliminer les discriminations ». Cette inclusion relève de fait d’un processus qui commence dans la famille et se poursuit ensuite à l’école ou dans une institution spécialisée.
1. LA FAMILLE DE L’ENFANT HANDICAPÉ
1.1. L’ANNONCE DU HANDICAP
Plusieurs articles et ouvrages ont été publiés récemment sur cette question parmi lesquels Ben Soussan (2006), Salbreux (2007), Zinschitz (2007). Les analyses ci-dessous s’y référeront en incluant également des travaux plus anciens si nécessaire.
* Par les médecins
Ce moment est essentiel et peut jouer un rôle important dans le devenir de l’enfant handicapé, comme le signale le titre de l’article de Zinschitz : « l’annonce d’un handicap : le début d’une histoire ». Une fois encore, il convient de faire la distinction entre un handicap dont le diagnostic est observable dès la naissance de l’enfant, comme la trisomie 21 par exemple, ou tôt dans les premières années de la vie et un handicap qui survient plus tard (ou est révélé plus tard) après la mise en place des grandes fonctions psychologiques. Une circulaire datant déjà d’une dizaine d’années (no 2002-269 du 18 avril 2002) sensibilise les personnels de maternité à l’accueil des nouveau-nés porteurs d’un handicap. Elle souligne quelques principes qui doivent être respectés dans l’annonce du handicap de façon à aménager les conditions de l’annonce, à ne communiquer que ce qui est certain et à préserver l’avenir. Elle évoque l’importance du soutien et de l’accompagnement du nouveau-né et de ses parents à la maternité qui ne peut se faire qu’à l’aide d’un véritable travail d’équipe. Elle insiste enfin sur la préparation de la sortie du cadre hospitalier et la formation du personnel.
Actuellement, on a tendance à annoncer aux parents le handicap dès que le diagnostic médical est certain, c’est une tendance récente, car il y a quelques années, les parents étaient informés plus tard. On tend effectivement à penser actuellement que plus le handicap est annoncé tôt, plus on a de chances de mettre en place une prise en charge éducative appropriée. La manière dont le handicap va être annoncé aux parents peut avoir une incidence sur leur acceptation de l’enfant et sur l’ajustement émotionnel à la situation. Dire à des parents que leur enfant est handicapé est un moment particulièrement difficile pour le médecin aussi. La façon de présenter le diagnostic est en fait liée à des facteurs très complexes : la personnalité des parents, leur catégorie sociale, les connaissances du personnel médical sur le handicap en question, l’histoire familiale et celle de la grossesse. Chaque cas est particulier et surtout pour les parents une expérience unique. Il est conseillé que l’annonce soit faite aux deux parents en même temps dans une situation permettant l’échange sur les capacités d’évolution de l’enfant si elles peuvent être anticipées. Il est également conseillé de les informer de l’existence d’un réseau de support médical, psychologique et rééducatif pouvant intervenir dans leur environnement proche et de façon souple et adaptée aux besoins de l’enfant et de sa famille. Il est nécessaire de reprendre ces informations au cours de plusieurs entretiens du fait des effets traumatiques initiaux de l’annonce. Les récits faits a posteriori par les parents montrent que l’on assiste souvent à une atmosphère de gêne réciproque, due en partie aux carences quant aux capacités du personnel hospitalier mal préparé à maîtriser sa subjectivité dans l’annonce du handicap. Gold et Laugier (1992, p. 6) reprennent à ce sujet les indications prévues par la loi (article L. 162/12 du code de Santé publique) dans le cas de l’interruption médicale de grossesse où l’information donnée aux parents devrait être « simple, approximative, intelligible et loyale ». Ils évoquent également les caractéristiques d’un « accompagnement initial » qui, après l’annonce, devrait permettre aux parents de se diriger vers une acceptation de cet enfant différent.

* La réaction des parents
Plusieurs travaux montrent d’une part, que les parents veulent être mis au courant le plus tôt possible, même dans le cas où le corps médical n’est pas sûr du diagnostic, d’autre part, que les parents souhaitent généralement être ensemble lors de l’annonce du diagnostic. Ils souhaitent également qu’un caractère confidentiel soit gardé à l’entretien. Une difficulté supplémentaire liée à l’annonce du handicap est que les parents veulent souvent avoir des certitudes (en termes de diagnostic et de pronostic) que le corps médical est rarement en mesure d’apporter à ce moment. Après l’annonce, les parents doivent, s’ils le souhaitent, pouvoir être proches de leur enfant et bénéficier d’un soutien psychologique. On considère que le premier entretien avec le médecin devrait être suivi par d’autres dans les semaines suivant l’annonce du handicap de façon à éviter que des perturbations trop importantes dans la façon de s’adresser à l’enfant se manifestent comme dans le cas cité par Deleau (1993) à propos du parent d’un enfant sourd : « lorsque j’ai appris que mon fils était sourd, je suis devenu muet. » Les parents doivent être aidés pour annoncer à leur tour le handicap à leur famille et leurs amis de façon à se sentir entourés et à éviter l’isolement dont témoignent les familles d’enfants handicapés. Il paraît nécessaire également de diffuser des informations auprès du grand public sur le handicap de façon à modifier le regard de la société sur les personnes handicapées, et à éviter les expériences d’exclusion sociale que bon nombre de familles d’enfants handicapés rapportent. Plusieurs observations montrent que la sensibilité des parents aux mots dits peut être très variable. Ils effectuent un filtrage sélectif et affectif des paroles retenues avec souvent une certaine résistance à la réalité. On sait également que l’intensité des réactions à l’annonce du handicap est liée au statut social et culturel du handicap. Ainsi, dans notre société, les handicaps moteurs, surtout dans les cas où les fonctions intellectuelles sont préservées, bénéficient d’une représentation plus favorable que les handicaps mentaux. Dans la majorité des cas, la révélation du handicap va entraîner la perte de l’enfant imaginaire et la condangation à vivre avec l’enfant réel, ce qui implique de la part de la famille et de l’enfant – dans le cas où le handicap survient au-delà des premières années – un travail de reconstruction et de reconsidération qui peut être d’autant plus pénible en cas d’annonces successives et étalées dans le temps comme dans le polyhandicap. Un long chemin est également à parcourir pour que les parents perdent leur sentiment de culpabilité. Dès que les parents savent que leur enfant est handicapé, il leur est difficile dans un premier temps de prendre autre chose en compte que cette information. Par la suite, leurs préoccupations porteront sur les causes, le pronostic et les moyens éducatifs à mettre en œuvre. Les pronostics à court et à long termes sont souvent difficiles à établir compte tenu de l’hétérogénéité des réalités cliniques existant pour un même handicap, nous avons pu le voir dans les chapitres précédents, cette hétérogénéité étant due essentiellement aux troubles associés au handicap lui-même. Il est bien sûr impossible de faire un pronostic absolu en raison de la complexité et de la dynamique évolutive des interactions entre chaque individu et son environnement et de leur adaptation réciproque.
Plusieurs auteurs dont Bensoussan (2006), Gold et Laugier (1992) ou encore Mettey et Serville (1996) ont tenté de formaliser les étapes du travail psychique que doivent accomplir les parents après l’annonce du handicap. Ces descriptions sont basées sur les conclusions relatives au travail de deuil à accomplir dans le cas de la mort d’un enfant ou d’un proche ou de soi-même (en cas de maladie grave avec atteinte au pronostic vital, propositions de Kübler-Ross reprises par Mettey). Si elles sont effectivement pertinentes quant à la façon d’envisager la question qui nous préoccupe ici, elles n’en constituent cependant qu’une trame de compréhension possible. Les réactions parentales peuvent être situées sur un continuum qui va de l’état de choc initial à, dans les cas les plus favorables, l’acceptation de cet enfant différent. Dans un premier temps, le choc de l’annonce confronte les parents à la perte de l’enfant idéal attendu, cette période qualifiée par Bensoussan (op. cit.) de « déroute narcissique » peut s’accompagner de comportements d’isolement, de colère, d’accusation ou encore de déni. Face à cette blessure narcissique, les parents peuvent se sentir fautifs, des attitudes agressives sont possibles vis-à-vis du conjoint, de la société (erreurs médicales, grossesse mal surveillée, accouchement mal conduit), liées aux conséquences du handicap sur l’image que les parents ont d’eux-mêmes. Dans un deuxième temps, survient une période d’aménagement où le déni de la réalité qui persiste peut s’accompagner d’une hyperactivité (militantisme dans des associations de parents, création d’établissements spécialisés, recherches effrénées sur l’étiologie du handicap…). Enfin, dans un troisième temps, et dans les cas les plus favorables, les parents acceptent le diagnostic et son caractère inéluctable, c’est une période de réorganisation psychologique où des projets peuvent commencer à être envisagés. Ce travail peut prendre de nombreux mois voire de nombreuses années, il peut, comme le souligne Mettey (op. cit.), comprendre des périodes de blocages à tel ou tel stade du processus ou subir des régressions.


1.2. L’AJUSTEMENT FAMILIAL AU HANDICAP
Cet ajustement est relativement difficile à évaluer et renvoie de manière normative à l’ajustement familial dans une famille tout-venant (par exemple après la naissance d’un premier enfant), processus sur lequel on sait peu de chose. Cet ajustement dépend de nombreuses variables comme le type et le degré de l’atteinte, la place de l’enfant handicapé dans la fratrie. Il n’existe pas une réaction type de la fratrie à l’égard de l’enfant handicapé, les attitudes des autres enfants de la fratrie peuvent en effet refléter les réactions parentales. Certains enfants peuvent réagir par de la jalousie ou du rejet en constatant que l’enfant handicapé accapare leurs parents.
Scelles (1998, voir également Scelles & Lemaire, 2013) propose avec pertinence de considérer au moment de l’annonce les frères et sœurs comme des interlocuteurs eux aussi concernés par le handicap de façon à réduire leur angoisse et leur désarroi et à prévenir l’apparition de symptômes ultérieurs.
L’ajustement familial existant avant la venue de l’enfant handicapé peut aviver des conflits qui préexistaient au sein du couple. La personnalité de chacun des parents joue également un rôle important ainsi que leur catégorie socioprofessionnelle dans la mesure où les possibilités financières permettent d’alléger les contraintes liées à la présence de l’enfant handicapé (gardes, aides au domicile…). Un autre facteur important réside également dans les structures éducatives appropriées existantes dans l’environnement proche de la famille. Dans cette perspective, on peut considérer que l’adhésion à des associations de parents leur apporte un réel soutien à la fois sur le plan matériel et psychologique et leur évite l’isolement social.
Dans sa famille (couple parental et fratrie), la présence de l’enfant handicapé suscite un certain nombre de questions comme le « sens » de ce handicap et de l’enfant qui le porte, certains parents dépassés par ce « non-sens » ont préféré interrompre l’existence de leur enfant, même au prix de sanctions sociales importantes, bien que plusieurs cas d’acquittement aient été observés à la suite d’infanticides d’enfants handicapés. D’autres parents vont décider de se séparer de cet enfant différent en le plaçant en institution pour un temps, le temps de la réflexion, d’autres pour toujours, ces décisions se doivent d’être comprises par la société sinon acceptées. De Rancourt (1991) souligne l’importance de la prise de recul avant toute décision de placement à court terme, par exemple en pouponnière à temps complet ou partiel ou à plus long terme (confier l’enfant en vue d’adoption). Actuellement, par exemple, en France, un enfant trisomique sur cinq est abandonné à la naissance, et le taux des abandons est très variable d’un établissement à l’autre en fonction des capacités de l’équipe obstétricale et pédiatrique à accompagner les parents lors de l’annonce du handicap.
Pour faire face aux nombreux problèmes posés par la survenue d’un enfant handicapé, les parents ont en fait besoin d’une aide structurée leur permettant d’avoir les moyens d’être des participants actifs et privilégiés de l’éducation de leur enfant. À ce sujet, Deleau (1993) parle d’« accompagnement parental », plutôt que de guidance, où il s’agit de mettre l’accent sur les compétences de l’enfant handicapé plutôt que sur ses déficits, sur sa manière particulière d’appréhender le monde extérieur à laquelle les parents devront s’ajuster. Il s’agit avant tout d’apprendre aux parents à « construire une image nouvelle et positive de leur enfant ». Chaque famille est unique et demande à être appréhendée comme telle. L’arrivée d’un enfant handicapé entraîne quoi qu’il en soit la modification des relations intrafamiliales, il modifie la dynamique du couple par les soins qu’il entraîne, par la préoccupation incessante, par la hantise du futur. Il est difficile aux parents de se projeter dans le futur et d’avoir des perspectives d’avenir. Certains peuvent refuser d’avoir d’autres enfants, d’autres au contraire envisageront d’en avoir un autre rapidement. Dans certaines familles, on va assister à des modifications importantes de la vie intellectuelle, professionnelle ou sociale. Une autre question essentielle que ne manque pas de poser l’arrivée d’un enfant handicapé est celle du devenir de l’enfant après la mort de ses parents, question plus présente encore que dans les familles tout-venant puisqu’elle joue directement sur le devenir d’un enfant dépendant d’eux.

1.3. LES ASSOCIATIONS DE PARENTS
Ces associations, spécifiques à chaque handicap, sont très nombreuses en France. Le site Orpha.net consacré aux maladies rares en recense un certain nombre ainsi que Fricotté (2013). À titre d’exemple, l’une des plus importantes, l’UNAPEI (Union nationale des associations de parents, de personnes handicapées mentales et de leurs amis) rassemble 550 associations de bénévoles, dont 300 sont gestionnaires d’établissements et de services. Ceci représente 60 000 familles adhérentes et 180 000 personnes handicapées accueillies. Il s’en crée de nouvelles régulièrement à propos de maladies rares et peu connues en particulier. Le Guide Néret « Droits des personnes handicapées » (Fricotté, 2013) donne les coordonnées de bon nombre d’entre elles réparties par type de handicap. Ces associations jouent un rôle très important à la fois dans l’incitation à la création de structures pour les personnes handicapées (enfants et adultes), dans la gestion de ces structures où elles jouent en fait un rôle d’intermédiaire entre l’individu et les pouvoirs publics. À titre d’exemple, l’UNAPEI, citée ci-dessus, et l’APAJH (Association pour les Adultes et Jeunes handicapés) gèrent à elles deux près de 45 % de la capacité d’accueil des établissements spécialisés. L’APAJH, à elle seule, compte plus de 25 000 adhérents répartis en 90 associations qui gèrent 630 structures accueillant environ 32 000 personnes handicapées.
Ces associations jouent également un rôle dans l’incitation à la recherche sur les affections à l’origine de handicaps. Tout le monde a en mémoire les Téléthons annuels qui permettent, en faisant appel à la générosité publique, de contribuer à la recherche sur les maladies génétiques. Ces associations fonctionnent en général sous le régime de la loi de 1901, selon la règle du bénévolat. Elles sont régies par des conseils d’administration pouvant comporter des conseils techniques ou des experts scientifiques (médecins, psychiatres…). Elles contribuent également à tout un travail d’information sur les handicaps en publiant et en diffusant des revues. Elles participent de différents niveaux et points de vue à l’élaboration des lois sur les personnes handicapées. Enfin, au-delà de l’aide matérielle qui vient d’être évoquée (mise à disposition d’informations, d’adresses, des textes de lois…) et qui motive en général le premier contact, le rôle le plus important que jouent ces associations, se trouve dans le soutien psychologique et l’aide entre parents qu’elles peuvent fournir aux parents d’enfants handicapés. En effet, les rencontres entre parents par la réciprocité (ils sont tous dans la même situation) et les rapports d’égalité (il n’y a pas ici de hiérarchie à l’inverse des consultations dans les structures spécialisées) qui les caractérisent, tiennent le rôle d’une sorte de « formation permanente » où les parents peuvent actualiser leurs connaissances sur le handicap mais aussi échanger sur leur enfant et les relations intrafamiliales qui vont déterminer, dans une certaine mesure, son évolution. Se développent également des « écoles des parents » qui, au-delà de l’association créée il y a plus de quatre-vingts ans, forment les parents et les aidants familiaux à mieux comprendre et aider leur enfant handicapé.
Sans discuter le travail essentiel qui est réalisé par ces associations, on peut évoquer l’ambiguïté qui peut résulter de la multiplicité des rôles que peuvent jouer certains parents en étant simultanément adhérents d’association, gestionnaires d’établissements, employeurs, formateurs, décisionnaires d’attribution de financements de recherche, éducateurs de leurs enfants voire même patients, par exemple dans des thérapies familiales.

1.4. ÉDUCATION, INTERVENTION PRÉCOCES ET ACCOMPAGNEMENT DE L’ENFANT HANDICAPÉ AU SEIN DE SA FAMILLE
Ceci correspond, en particulier dans le cas des handicaps diagnostiqués à la naissance ou d’apparition précoce, à un ensemble de mesures éducatives qui peuvent être mises en place dès la confirmation du diagnostic et se prolonger jusqu’à la période scolaire. Dans cette perspective qui se généralise, l’intervention peut donc commencer à la naissance et les parents sont souvent au cœur du processus éducatif. La précocité de la mise en place peut être relative, le début propice de l’intervention étant à évaluer pour chaque famille. Il paraît donc difficile actuellement, comme on pouvait le faire il y a une quarantaine d’années (cf. par Oléron, 1972), de considérer que tel ou tel handicap (et en particulier les handicaps sensoriels) comme des situations d’analyse « pures » par rapport au développement standard. Il existe de nombreux programmes d’intervention au sein de la famille, adapté à chaque type de handicap, le programme TEACCH que nous avons évoqué à propos des enfants autistes en est un. Nous avons choisi de décrire dans l’encadré ci-dessous un exemple de programme conçu et adapté aux jeunes enfants trisomiques. Il s’agit d’un exemple parmi d’autres, non généralisable aux autres handicaps.
L’ACCOMPAGNEMENT PLURIDIMENSIONNEL TOUT AU LONG DE LA VIE DES PERSONNES PORTEUSES DE TRISOMIE 21
Différents types d’accompagnement de l’enfant et de sa famille ont déjà été présentés plus haut. De Fréminville et ses collègues proposent en 2007 un texte récapitulant quelles devraient être de « bonnes pratiques » pour l’accompagnement des enfants trisomiques et de leurs familles dès la naissance et tout au long de la vie. Cet accompagnement se doit d’être multidisciplinaire et passe par un partenariat entre professionnels, parents et personne trisomique. Il doit également être personnalisé, adapté au développement de l’enfant et doit évoluer avec les progrès des connaissances scientifiques sur les particularités de la personne trisomique.
Tout enfant trisomique doit d’abord bénéficier d’un suivi médical avec une vigilance particulière dans certains domaines : dépistage et suivi d’éventuels problèmes cardiaques, suivi particulier de la sphère ORL compte tenu du fait que l’incidence des surdités de transmission et de perception est plus élevée qu’en population générale. D’éventuels déséquilibres thyroïdiens, des apnées du sommeil, d’éventuels troubles visuels et de l’épilepsie devront également être recherchés. Au niveau du développement somatique, en raison de l’hyperlaxité et de l’hypotonie, les articulations doivent faire l’objet d’une surveillance orthopédique particulière. Le suivi dentaire et buccofacial doit être spécifique aux personnes trisomiques 21. Le suivi doit être spécifique en fonction de l’âge des personnes concernées et nécessite un partenariat bien organisé entre kinésithérapeute, orthophoniste et dentiste. Cette prise en charge pluridisciplinaire qui associe également psychomotricien et éducateur doit permettre dès la première année d’accompagner l’enfant sur le plan du développement psychomoteur qui du fait de l’hyperlaxité et de l’hypotonie sera plus lent que celui de l’enfant typique et doit se poursuivre jusqu’à l’adolescence de façon à préparer le suivi d’activités physiques et sportives.
Un accompagnement orthophonique, psychologique et éducatif est également nécessaire. Les enfants porteurs de trisomie 21 présentent tous, à des degrés divers et avec d’importantes disparités interindividuelles, des troubles de l’acquisition du langage dans toutes ses composantes. La prise en charge orthophonique de l’enfant trisomique doit prendre en compte les résultats de la recherche dans ce domaine en particulier. L’idée n’est pas tant de tenter de corriger les troubles objectivement observables que d’accompagner un très jeune enfant dans son développement, de l’aider à exprimer, à son rythme, l’ensemble de ses potentialités et à faire en sorte que sa famille le reconnaisse véritablement comme un interlocuteur. L’accompagnement psychologique de la personne trisomique s’organise autour de deux axes complémentaires : la famille et la personne. La famille constitue comme pour tout enfant « le » cadre primordial de développement. Dès l’annonce du diagnostic, en prénatal ou en postnatal, la famille aura à entamer un long cheminement douloureux qui lui permettra de se réorganiser pour donner à « son » enfant trisomique la place qui lui convient dans la structure familiale. Chez l’enfant plus grand, des propositions de formes d’accompagnement nouvelles se développent, par exemple : les cellules d’accueil mises en place par certaines associations Trisomie 21, en lien parfois avec les réseaux de maternités ou encore les groupes de parole des parents, souvent proposés par les SESSAD ou les CAMSP. Au cours de l’enfance et l’adolescence, des évaluations objectives et répétées des compétences et des difficultés aident parents et professionnels dans leur construction d’un projet éducatif spécifiquement adapté. Comme pour tout autre enfant, il est nécessaire que les adultes soient en attente de progrès de la part de l’enfant trisomique. Il est cependant important que ces attentes soient adaptées à ses réelles possibilités d’apprentissage.
L’accompagnement doit également permettre de favoriser l’émergence des caractéristiques identitaires fondamentales de la personne, sans oublier l’identité sexuelle, ce qui plus tard, lui donnera accès à la compréhension de ses possibilités et de ses difficultés, et à la construction de son propre projet de vie.
Par ailleurs, l’accompagnement psychologique doit épauler l’accompagnement éducatif. Actuellement, une modification de la conception du travail éducatif, une meilleure connaissance des conséquences de la trisomie 21, et une évolution des représentations sociales du handicap permettent de considérer que c’est la multiplication des interactions, l’appartenance à des groupes divers constitués de personnes ordinaires, ou de personnes en situation de handicap qui favorisent le développement le plus harmonieux des personnes porteuses de trisomie 21 à la différence de ce qui se passait à l’époque où l’on mettait en place des structures par types de handicaps.
Enfin, le soutien à l’autonomie et à l’autodétermination doit être favorisé. Permettre à une personne porteuse de trisomie 21 d’élaborer et d’exprimer ses choix personnels puis de les mettre en œuvre est un enjeu éducatif majeur qui nécessite un accompagnement particulier. La loi de rénovation sociale et médico-sociale du 2 janvier 2002 implique activement la personne porteuse de handicap dans son projet d’accompagnement et sollicite le recueil de son consentement éclairé pour les décisions la concernant. La loi pour l’égalité des chances du 11 février 2005 introduit dans la constitution du dossier pour la MDPH, l’écriture du projet de vie qui devrait être bâti sur les souhaits de la personne. Ceci requiert certaines aptitudes comme la capacité à formuler des envies, des préférences, à faire des choix, à prendre des décisions, à résoudre des problèmes et à se fixer des objectifs. L’action éducative auprès des personnes handicapées doit contribuer à mettre en place ces comportements d’autodétermination,



1.5. L’INCLUSION DES ENFANTS HANDICAPÉS EN MILIEU ORDINAIRE ET SES LIMITES : DES TEXTES OFFICIELS À LA RÉALITÉ
La loi du 11 février 2005 « pour l’égalité des droits et des chances, la participation et la citoyenneté des personnes handicapées » affirme le droit pour chaque enfant à une scolarisation en milieu ordinaire au plus près de son domicile et à un parcours scolaire continu et adapté. Les parents devraient être de plus en plus étroitement associés à la décision d’orientation de leur enfant et à la définition de son projet personnalisé de scolarisation.
En trente ans – en passant de la loi de 1975 à celle de 2005 – la France est passée d’une politique d’intégration à une politique d’inclusion concernant l’accueil de l’enfant handicapé. Plaisance, Belmont, Verillon & Schneider évoquent en 2007 les interrogations suscitées ce passage dont on peut se demander dans quelle mesure il est effectivement pertinent et si la France y est prête. Ils repèrent que le terme « d’inclusion » n’est guère utilisé en France par contre il l’est davantage dans les pays anglo-saxons. Les auteurs notent (p. 159-160) que « le terme d’inclusion et celui d’éducation inclusive sont parfois assimilés, en France, à des pratiques d’accueil qui se limiteraient à placer des élèves handicapés en milieu ordinaire, sans aucune réflexion sur les conditions nécessaires à cet accueil. En Angleterre, c’est plutôt sous le terme d’intégration que l’on désigne cette seule présence physique, alors que le terme d’inclusion implique une appartenance pleine et entière à la communauté scolaire. En Italie, intégration est encore couramment utilisé, alors que la politique éducative se place résolument dans la perspective de ce qu’on appelle ailleurs école inclusive. De plus, dans des pays qui ont adopté la terminologie de l’inclusion, comme l’Angleterre, certaines des pratiques continuent pourtant à relever de l’intégration. En France, on préfère parler d’école pour tous… ». Le terme d’intégration ne figure pas dans la loi de 2005 alors qu’il était au cœur de celle de 1975. On peut effectivement s’interroger sur ce glissement sémantique. « Inclusion » s’oppose à « exclusion » et met l’accent sur le fait que c’est l’institution qui doit s’adapter à la diversité des publics accueillis. Dans ce cas l’école doit s’adapter pour permettre à tous les enfants, quelles que soient leurs caractéristiques individuelles, sociales et culturelles, de la fréquenter et d’apprendre. « Poser ce principe ne signifie pas pour autant un nivellement des différences, mais au contraire une reconnaissance de la diversité » disent encore les auteurs. L’« intégration » se situe plutôt du côté « déficitaire » du handicap, les enfants qui doivent faire l’effort de s’adapter à l’école et à son fonctionnement. Il s’agit donc en quelque sorte d’un renversement de perspective. Huit ans après la promulgation de la loi, il semble que le principe d’inclusion ait encore des difficultés à s’appliquer pour tous les enfants porteurs de handicaps et il est régulièrement reproché à l’éducation nationale les lacunes de ses dispositifs d’accompagnement et la faiblesse des moyens déployés même si le nombre d’élèves porteurs de handicaps inclus dans le circuit ordinaire s’accroît régulièrement, plus de 10 % par an au cours des dernières années.


2. LA RECONNAISSANCE DU HANDICAP ET LES STRUCTURES D’ACCUEIL
La loi de 2005 a modifié les circuits de reconnaissance du handicap et a fait figurer le droit à une scolarisation en milieu ordinaire au plus près de leur domicile pour tous les enfants porteurs de handicaps. La page web du ministère de l’Éducation nationale qui y est consacrée donne précisément aux parents la marche à suivre illustrée par plusieurs documents vidéo. Les différentes étapes sont invoquées ci-après.
2.1. LA RECONNAISSANCE DU HANDICAP ET LA DÉCISION D’ORIENTATION
La première étape consiste comme pour tous les autres enfants à l’inscrire à l’école, au collège ou au lycée dont relève son lieu d’habitation. Cet établissement deviendra son établissement de référence. Les parents doivent ensuite se rapprocher de la Maison Départementale des Personnes Handicapées (MDPH) qui est devenue le « guichet unique » pour tout ce qui concerne le handicap. L’équipe pluridisciplinaire de cette structure va dans un premier temps faire un diagnostic du handicap et va proposer la solution la mieux adaptée aux besoins de l’enfant et de sa famille. Elle va mettre en place un Projet Personnalisé de Scolarisation (PPS) qui va préciser si la scolarisation doit être individuelle ou collective en milieu ordinaire ou en établissement médico-social. Elle évaluera également la nécessité éventuelle d’aménagements particuliers de la classe ou de l’école ou encore l’accompagnement par un Auxiliaire de Vie Scolaire (AVS). Les parents de l’enfant sont associés au déroulement du processus avec l’aide de l’enseignant-référent rattaché à l’établissement scolaire de référence. C’est ensuite la Commission des Droits et de l’Autonomie pour les Personnes Handicapées (CDAPH) qui va prendre les décisions d’orientation en fonction du PPS établi. Le PPS peut être revu tous les ans en fonction de l’évolution de l’enfant. Les réunions de suivi du projet sont obligatoires au moins une fois par an (décret du 30 décembre 2005, titre II, art. 7) et doivent se dérouler à l’école. Seule leur fréquence est laissée à l’appréciation de l’équipe pluridisciplinaire. Une réunion par trimestre semble un minimum raisonnable lorsque les choses se déroulent correctement. La fréquence peut être plus élevée en cas de changement d’école, à l’approche d’une orientation ou d’un examen. Une réunion non programmée peut également être demandée par l’une ou l’autre des parties en cas de difficulté imprévue qui remet en cause le bon déroulement du projet.
Sur quels critères est prise la décision d’orientation ? Un certain nombre d’éléments semblent être en faveur de l’inclusion en classe ordinaire : il faut tout d’abord que le comportement social de l’enfant même en cas de handicap sévère lui permette de vivre en collectivité. Par ailleurs, la famille doit être disponible (en termes de temps, de proximité, de soutien pédagogique) et il faut que chacun des partenaires (enseignants, famille, enfant) ait un désir suffisamment fort d’accueil en école ordinaire. D’autres éléments seront à l’inverse plutôt favorables à une orientation vers un établissement spécialisé comme par exemple le fait qu’il y ait des objectifs précis d’apprentissage par rapport au type de handicap et à l’âge de l’enfant. Par exemple, des polyhandicaps lourds, ou des troubles graves du comportement et de la personnalité excluent une inclusion en milieu ordinaire ; il en est de même dans le cas où la situation familiale n’est guère favorable à l’accueil en milieu ordinaire ou quand l’enfant est abandonné par sa famille.

2.2. LA SCOLARISATION AU SEIN DE L’ÉDUCATION NATIONALE
2.2.1. L’INCLUSION SCOLAIRE DES ENFANTS ET ADOLESCENTS HANDICAPÉS
Dispositifs de scolarisation
Dès l’âge de 2 ans, si leur famille en fait la demande, les enfants handicapés peuvent être scolarisés à l’école maternelle. Chaque école a vocation à accueillir les enfants relevant de son secteur de recrutement. Pour répondre aux besoins particuliers des élèves handicapés, un projet personnalisé de scolarisation (PPS) organise la scolarité de l’élève, assorti des mesures d’accompagnement décidées par la commission des droits et de l’autonomie des personnes handicapées (CDAPH). La scolarisation peut être individuelle ou collective, en milieu ordinaire ou en établissement médico-social.
 
Scolarisation individuelle
Les conditions de la scolarisation individuelle d’un élève handicapé dans une école élémentaire ou dans un établissement scolaire du second degré varient selon la nature et la gravité du handicap. Selon les situations, la scolarisation peut se dérouler soit sans aucune aide particulière, soit faire l’objet d’aménagements lorsque les besoins de l’élève l’exigent. Le recours à l’accompagnement par un auxiliaire de vie scolaire pour l’aide individuelle (AVS-I) ou un auxiliaire de vie scolaire pour l’aide mutualisée (AVS-M) et à des matériels pédagogiques adaptés concourent à rendre possible l’accomplissement de la scolarité.
 
Les pôles d’accompagnement à la scolarisation des élèves sourds (PASS)
La création des PASS (pôles d’accompagnement à la scolarisation des élèves sourds) permet de scolariser des élèves sourds et malentendants en milieu ordinaire, quel que soit le mode de communication choisi par la famille : langue des signes française ou langage parlé complété. Leur développement se poursuit.
 
Scolarisation collective
À l’école : les classes pour l’inclusion scolaire (CLIS)
Dans les écoles élémentaires, les classes pour l’inclusion scolaire (CLIS) accueillent des enfants présentant un handicap et pouvant tirer profit d’une scolarisation en milieu scolaire ordinaire. Les élèves reçoivent un enseignement adapté au sein de la CLIS, et partagent certaines activités avec les autres écoliers. La majorité des élèves de CLIS bénéficie d’une scolarisation individuelle dans une autre classe de l’école.
 
Au collège et au lycée : les unités localisées pour l’inclusion scolaire (ULIS)
Dans le secondaire, lorsque les exigences d’une scolarisation individuelle ne sont pas compatibles avec leurs troubles, les élèves présentant un handicap peuvent être scolarisés dans une unité localisée pour l’inclusion scolaire (ULIS). Encadrés par un enseignant spécialisé, ils reçoivent un enseignement adapté qui met en œuvre les objectifs prévus par le projet personnalisé de scolarisation. Il inclut autant qu’il est possible des plages de scolarisation dans la classe de référence de l’établissement.
À la rentrée 2012, on comptait 2 450 ULIS. L’implantation de ces unités pour l’inclusion scolaire est organisée de façon à ne laisser aucun territoire hors d’accès des élèves, en tenant compte des contraintes raisonnables de transport. Ce mouvement se poursuit particulièrement dans les lycées professionnels. Les ULIS sont incitées à fonctionner en réseau, notamment pour répondre aux besoins de formation professionnelle des élèves handicapés.
Les CLIS et les ULIS disposent généralement d’un assistant de vie scolaire collectif (AVS-co), chargé d’apporter son concours à l’enseignant pour permettre une prise en charge adaptée à chacun des élèves de la classe.
 
Scolarisation en établissement médico-social
Dans tous les cas où la situation de l’enfant ou de l’adolescent l’exige, c’est l’orientation vers un établissement médico-social qui constitue la solution permettant de lui offrir une prise en charge scolaire, éducative et thérapeutique adaptée.
Le parcours de formation d’un jeune handicapé au sein de ces établissements peut se dérouler à temps plein ou à temps partiel, comporter diverses modalités de scolarisation possibles. Celles-ci s’inscrivent toujours dans le cadre du projet personnalisé de scolarisation (PPS) de l’élève. Elles sont mises en œuvre grâce à la présence d’une unité d’enseignement répondant avec souplesse et adaptabilité aux besoins spécifiques de chaque enfant ou adolescent handicapé. Les établissements médico-sociaux dépendent directement du ministère des affaires sociales et de la santé. Le ministère de l’Éducation nationale garantit la continuité pédagogique en mettant des enseignants à leur disposition au sein d’unités d’enseignement (UE).
 
(extraits de la page du site du ministère de l’Éducation nationale consacrée à la scolarisation des élèves handicapés, novembre 2013)
 
Au cours de l’année scolaire 2012-2013 (d’après MEN, 2013), 136 400 élèves handicapés sont scolarisés dans les écoles du premier degré, dont les deux tiers dans une classe ordinaire. Dans le premier degré, on constate une augmentation avec le temps du nombre d’enfants scolarisés en école ordinaire. Ainsi, en 2004, on comptait 1,6 élève handicapé scolarisé en classe ordinaire pour 1 élève scolarisé en CLIS contre 2 en 2012. Entre 3 et 5 ans, les élèves handicapés sont scolarisés presque exclusivement en classe ordinaire, mais majoritairement en CLIS passé l’âge de 10 ans. En effet, la part de la scolarisation collective augmente avec l’âge. Elle concerne 5 % des enfants âgés de 6 ans, un élève sur trois (36 %) à l’âge de 8 ans, et un élève sur deux au-delà de 9 ans. Un tiers des élèves handicapés scolarisés dans le premier degré sont des filles. Cette proportion est légèrement plus élevée en CLIS. 58 500 élèves handicapés scolarisés dans le premier degré bénéficient d’un accompagnement par un auxiliaire de vie scolaire individuel (AVS-I), conformément à leur plan personnalisé de scolarisation (PPS). Parmi eux, 16 % bénéficient d’un accompagnement sur l’intégralité du temps scolaire, soit 9 500 élèves. Plus de la moitié des élèves souffrant de troubles moteurs, de troubles associés, de troubles psychiques, de troubles viscéraux1 et de troubles du langage ou de la parole sont accompagnés par un AVS-I. 5 % des élèves handicapés scolarisés individuellement dans le premier degré bénéficient d’un accompagnement par un enseignant spécialisé. La fourniture de matériel pédagogique adapté (clavier braille, périphériques adaptés, logiciels spécifiques…) concerne 7 % des élèves porteurs de handicaps : presque la moitié des déficients visuels, plus d’un quart des déficients auditifs et des handicapés moteurs.
82 % des 136 400 élèves handicapés scolarisés dans le premier degré fréquentent une école à temps plein. 18 % des élèves sont scolarisés à temps partiel. La plupart des élèves scolarisés à temps partiel bénéficient d’une scolarité complémentaire dans un établissement hospitalier ou médico-social et/ou d’une prise en charge thérapeutique (rééducation, soins…). La scolarisation à temps partiel concerne surtout les élèves qui fréquentent une classe ordinaire de niveau pré-élémentaire. 45 500 élèves en situation de handicap fréquentent une CLIS, dont 94 % dans l’enseignement public. À la rentrée scolaire 2012, les effectifs de CLIS progressent de 2,4 % contre 3,4 % en 2011. Il existe quatre types de CLIS 1) CLIS 1, destinées principalement aux élèves souffrant de troubles des fonctions cognitives ou mentales. 2) CLIS 2, destinées principalement aux élèves en situation de handicap auditif. 3) CLIS 3, destinées principalement aux élèves en situation de handicap visuel ; 4) CLIS 4, destinées principalement aux élèves en situation de handicap moteur.
Dans le second degré, 89 100 élèves en situation de handicap fréquentent un établissement scolaire, 71 % en classe ordinaire et 29 % en ULIS (Unité Localisée pour l’Inclusion Scolaire). Ils sont sous-représentés dans la classe d’âge des 11 ans et moins, conséquence d’un retard scolaire plus fréquent, et sont moins nombreux au-delà de l’âge de 15 ans, fin de la scolarité obligatoire (19 % contre 30 % pour les autres élèves du second degré). Un tiers des élèves handicapés sont des filles. Ce taux est plus élevé en ULIS (39 %). Un élève handicapé scolarisé dans le second degré sur cinq bénéficie d’un accompagnement par un auxiliaire de vie scolaire, soit 17 800 élèves. Le taux d’élèves bénéficiant de ce type d’accompagnement a progressé de 2 points par rapport à l’année scolaire précédente. Il s’agit le plus souvent d’un accompagnement à temps partiel. Ce type d’aide concerne principalement les élèves souffrant de troubles moteurs (40 % d’entre eux), de troubles viscéraux (32 %), de troubles visuels (31 %), et de troubles du langage ou de la parole (29 %). Par ailleurs, l’aide par un enseignant spécialisé concerne 5 % des élèves scolarisés en classe ordinaire hors Segpa. Ce type d’aide concerne principalement les élèves souffrant de déficiences visuelles et auditives (respectivement 16 % et 21 % en bénéficient). L’attribution de matériel pédagogique adapté (clavier braille, périphériques adaptés, logiciels spécifiques…) concerne 20 % des élèves handicapés scolarisés : les deux tiers des élèves présentant des troubles visuels, plus de la moitié des élèves handicapés moteurs et un tiers des déficients auditifs et des élèves présentant des troubles du langage ou de la parole.
En classe ordinaire, 78 % des élèves handicapés scolarisés dans le second degré suivent une formation de premier cycle (Segpa comprises), 12 % un enseignement professionnel et 9 % un enseignement de second cycle général et technologique. Les élèves ayant des troubles intellectuels rencontrent le plus de difficultés à suivre un cursus ordinaire : leur présence dans une classe ordinaire de premier cycle tient surtout à leur scolarisation en Segpa. Ils constituent toutefois un quart des effectifs du second cycle professionnel. À l’opposé, les élèves souffrant de troubles physiques (troubles viscéraux, troubles sensoriels et troubles moteurs) semblent les plus en mesure de suivre une scolarité ordinaire. Leur part augmente avec l’avancée de la scolarité : ils représentent 27 % des élèves handicapés en classe ordinaire de premier cycle (hors Segpa), 30 % en second cycle professionnel et 56 % en second cycle général et technologique.
Lors de la dernière rentrée scolaire, les ULIS ont accueilli 25 900 élèves en situation de handicap ; neuf élèves sur dix sont scolarisés dans le secteur public. Entre 2004 et 2012, tous types d’établissements confondus, les effectifs des ULIS sont passés de 6 000 à 25 800, soit une progression annuelle moyenne de 20 % (+ 19 900 élèves). L’évolution est de 29 % pour les lycées. Au collège, la scolarisation en ULIS concerne un tiers des élèves handicapés, mais seulement 0,7 % des collégiens.
La situation des AVS a été particulièrement difficile depuis la mise en place de la loi de 2005. Ces personnels avaient en effet peu ou pas de formation, leur contrat était à durée déterminée, ce qui s’est très vite avéré néfaste à une application correcte des PPS des enfants porteurs de handicaps. Pour remédier à ces difficultés, un amendement au budget de l’enseignement scolaire pour 2014 sur proposition du Gouvernement a été adopté par l’Assemblée nationale le 5 novembre 2013. Cet amendement permettra la reconnaissance et la professionnalisation de ces fonctions essentielles pour l’inclusion des élèves en situation de handicap. Il est donc prévu d’offrir la possibilité, à ceux des 28 057 auxiliaires de vie scolaire qui souhaiteraient poursuivre leur activité au-delà de la durée aujourd’hui autorisée (6 ans), de signer avec l’État un contrat à durée indéterminée.
Comme indiqué précédemment, le projet de scolarisation de l’enfant est réactualisé régulièrement. Pour les enfants trisomiques par exemple, l’inclusion scolaire en milieu ordinaire peut être une première étape qui peut rester temporaire, car au-delà d’un certain niveau, l’effort demandé à l’enfant peut être trop lourd pour son équilibre. Pour les handicaps les plus légers, le recours à la MDPH risque de conduire à une stigmatisation que vont refuser certains parents en se tournant par exemple vers l’enseignement privé parfois peut-être plus « tolérant ». Un risque non nul réside également dans le fait de pouvoir « bénéficier » à un moment du statut de handicapé puis de le perdre pour des raisons qui tiennent à l’évolution de l’enfant. Si on peut effectivement imaginer que ce changement de statut est bénéfique, il pose cependant question.
Ce sont des enseignants spécialisés qui exercent auprès des « élèves présentant des besoins éducatifs particuliers ». Ils peuvent apporter une aide spécialisée aux élèves en difficulté scolaire dans les réseaux d’aides spécialisées aux élèves en difficulté (RASED). Ils peuvent également exercer leur activité dans les CLIS et dans le second degré dans les UPI et dans le cadre des enseignements adaptés (SEGPA, EREA2). Ils peuvent également être affectés dans certains établissements ou services du secteur social, médico-social, ou sanitaire. Ils sont instituteurs ou professeurs des écoles et titulaires du Certificat d’Aptitude Professionnelle pour les Aides spécialisées, les enseignements adaptés et la Scolarisation des élèves en situation de Handicap (CAPA-SH) qui comporte des options, selon le public d’élèves auprès duquel l’enseignant spécialisé sera amené à exercer : option A : élèves sourds et malentendants, B : élèves aveugles ou malvoyants, C : élèves présentant une déficience motrice grave ou un trouble de la santé évoluant sur une longue période et/ou invalidant, D : élèves présentant des troubles importants des fonctions cognitives, E : aides spécialisées à dominante pédagogique (exercice en RASED), F : élèves des établissements et sections d’enseignement général et professionnel adapté (exercice en SEGPA, EREA, centre pénitentiaire) G : aides spécialisées à dominante rééducative (exercice en RASED). Dans le second degré, le certificat complémentaire pour les enseignements adaptés et la scolarisation des élèves en situation de handicap (2CA-SH) est ouvert aux professeurs titulaires des lycées et collèges de l’enseignement public, quel que soit leur corps, ainsi qu’aux maîtres contractuels ou agréés des établissements d’enseignement privés sous contrat du second degré. Il comporte comme le CAPA-SH différentes options A, B, C, D, F permettant d’enseigner à des publics comparables à ceux évoqués ci-dessus.
Les psychologues scolaires travaillant dans les RASED sont nécessairement des enseignants titulaires du premier degré. Pour être affectés sur un emploi de psychologue scolaire, ils doivent être détenteurs de l’un des diplômes fixés par le décret no 90-255 modifié du 22 mars 1990 fixant la liste des diplômes permettant de faire usage professionnel du titre de psychologue. Tout enseignant détenteur des diplômes universitaires en psychologie conformes au décret précité peut être affecté sur ce type de poste. Pour les nouveaux enseignants, recrutés par concours au niveau master, l’affectation sur un emploi de psychologue scolaire peut intervenir dès la titularisation comme professeur des écoles. La suppression d’un tiers des postes de RASED entre 2008 et 2012 a gravement affaibli un dispositif pourtant indispensable. Un rapport d’information paru en juillet 2013 (no 737) émanant de deux sénateurs (T. Foucaud et C. Haut) et fait au nom de la commission des finances du Sénat réaffirme la priorité à accorder aux RASED et demande de leur donner les moyens de leurs missions. Dans la liste des diplômes évoqués par le texte cité ci-dessus pour l’accès à la fonction de psychologue scolaire, figure le diplôme d’état de psychologie scolaire (DEPS). Le DEPS permet aux enseignants détenteurs d’une licence de psychologie d’accéder à cette fonction. La formation de préparation à ce diplôme est ouverte aux fonctionnaires titulaires d’un corps d’enseignants du 1er degré ayant exercé en classe pendant trois ans avant l’entrée en formation. La formation permettant de préparer le DEPS est organisée dans six centres de formation universitaire agréés. Elle se déroule à temps plein pendant une année scolaire. Compte tenu des besoins exprimés par les départements et on peut imaginer des limites budgétaires (!), seuls trois centres de formation sont ouverts pour 2012-2013 et 2013-2014 : Bordeaux, Paris, Lyon. Des recours en conseil d’État ont été déposés depuis de nombreuses années par les organisations de psychologues à diverses reprises pour exiger que les psychologues scolaires aient la même formation que tous les autres psychologues : une licence et un master de psychologie, et que l’accès à la fonction de psychologue scolaire soit également ouvert aux personnels non enseignants du premier degré, et donc aux psychologues formés dans les universités.
Les psychologues scolaires et les autres membres des RASED (enseignants spécialisés titulaires du CAPA-SH option E et G) participent si besoin à l’élaboration des PPS des élèves handicapés. De manière plus générale, la mise en œuvre des aides spécialisées est entreprise à l’issue de la mise en commun des différentes approches de la situation particulière de l’élève, effectuées au moins par le maître de la classe et les intervenants concernés du réseau d’aides. Les aides sont mises en œuvre dans la classe ou en dehors, dans le cadre d’un travail de groupe ou individuellement. Le mode de constitution des groupes, comme le choix d’une prise en charge individualisée répond à des objectifs précis qui, seuls, les justifient et doivent être explicites. Les psychologues scolaires ont également en charge les évaluations psychologiques requises pour les orientations et les sorties de CLIS, ULIS, SEGPA et ERA. Ils assurent le suivi des dossiers PPS et prennent en charge des cas particuliers. Ils examinent les demandes d’emploi AVS et EVS-ASEH (Emploi vie scolaire – Aide à l’accueil et à la scolarisation des élèves handicapés). Ils assurent également le suivi des dossiers MDPH, et instruisent les orientations vers les établissements spécialisés, les demandes de SESSAD, SESSD, ce qui les conduit à travailler avec différents partenaires (PMI, Médecin Scolaire, CMP…, voir à ce sujet Leperlier, 2014).


2.3. LES STRUCTURES DU SECTEUR MÉDICO-SOCIAL
Fin 2010 (Makdessi, 2013), on comptait 2 118 établissements d’éducation spécialisée pour enfants et adolescents et 1 451 services d’éducation et de soins à domicile (SESSAD) qui disposaient respectivement de 106 900 et de 43 600 places d’accueil. Le nombre de places reste globalement stable au cours des deux dernières décennies, mais les formes de l’accueil se modifient : l’internat est en diminution au profit de l’accueil de jour et de l’accueil temporaire. Dans les services, l’augmentation des places se poursuit, ce qui est cohérent avec la politique incitée par la loi de 2005 sur l’incitation à la scolarisation en milieu ordinaire des enfants porteurs de handicaps. Les SESSAD ont diversifié leur offre d’accueil en augmentant le nombre de places consacrées aux enfants qui souffrent de troubles psychiques ou de TSA mais la majorité de leurs places d’accueil reste dédiée aux déficients intellectuels (environ 36 % en 2010), aux déficients moteurs (13 %) et aux déficients auditifs (12 %). Les enfants de 6 à 16 ans accompagnés par un SESSAD sont scolarisés majoritairement en milieu ordinaire (96 %). Les enfants accueillis dans un établissement d’éducation spécialisée sont essentiellement scolarisés en structure médico-sociale, sauf dans les établissements pour jeunes déficients sensoriels où une proportion plus élevée d’enfants est scolarisée à temps plein dans une classe ordinaire (12 %). Enfin, les sorties d’un établissement pour enfants sont plus tardives pour les jeunes souffrant de déficiences sévères. Les instituts médico-éducatifs (IME) sont les plus nombreux en 2010 (57 % sur l’ensemble des établissements pour enfants et adolescents soit 1 211 instituts) et rassemblent la plus forte proportion de places d’accueil (65 %, soit environ 69 600 places installées). Les instituts thérapeutiques éducatifs et pédagogiques (ITEP) représentent, quant à eux, environ 18 % des établissements d’accueil (soit 381 instituts) et 14 % des places installées fin 2010 (soit 15 000). Ces proportions ont peu augmenté depuis les années 1980 (en 1984, on comptait 14 % d’ITEP dans l’accueil éducatif spécialisé, qui rassemblaient 11 % des places). Viennent ensuite les établissements d’accueil pour enfants polyhandicapés qui, après s’être développés dans les années 1990, n’augmentent que de quelques unités entre 2006 et 2010. Le nombre d’instituts d’éducation motrice (IEM) reste, lui, constant au cours des trois décennies (134 structures en 2010), de même que le nombre de places installées (7 500 places en 2010). Seul le nombre d’établissements pour jeunes déficients sensoriels poursuit en 2010 un recul déjà constaté en passant de 134 à 120 structures entre 2006 et 2010, et de 8 400 places installées à 7 800. Les établissements pour déficients sensoriels se composent, fin 2010, de 76 établissements pour déficients auditifs, 30 établissements pour déficients visuels et 14 établissements pour enfants sourds et aveugles.
Les enfants et adolescents peuvent être accueillis dans ces structures en internat ou en externat. 80 % d’entre elles sont gérées ou sont sous le contrôle des associations de parents d’enfants handicapés. Les caisses d’assurance-maladie prennent en charge le coût du séjour de façon à assurer une gratuité totale pour les familles.
Les SESSAD assurent un accompagnement personnalisé des enfants et adolescents handicapés en milieu scolaire ordinaire par une équipe pluridisciplinaire (personnel éducatif, médical, paramédical) dans l’objectif de leur maintien dans le milieu de vie habituel. À l’offre de services des SESSAD s’ajoutent les services de soins ambulatoires qui proposent du dépistage précoce et des suivis en consultation, plus précisément assurés par les centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) en direction des enfants âgés de moins de 6 ans et par les centres médico-psycho-pédagogiques (CMPP) qui suivent les moins de 20 ans. Ces centres ne disposent pas d’un nombre de places d’accueil, mais fonctionnent selon une file active qui compte le nombre d’enfants reçus au moins une fois au cours de l’année civile. Ainsi, les 374 CMPP ont déclaré avoir reçu au cours de l’année 2010 environ 175 200 enfants au moins une fois. Ce chiffre s’élève à 65 000 enfants dans le cadre des consultations des 278 CAMSP enquêtés. Poursuivre le développement des SESSAD et des CMPP pour accompagner la scolarisation des enfants est un des objectifs annoncés du plan pluriannuel de création de places (2008-2012). Le plan prévoyait la création de places de SESSAD par transformation de places d’IME afin d’adapter les établissements au processus d’inclusion scolaire. Sous la catégorie « SESSAD » sont regroupés différents types de services : les SESSAD stricto sensu, les services d’aide et de soins à domicile (SSAD), les services d’accompagnement familial et d’éducation précoce (SAFEP), les services de soutien à l’éducation familiale et à l’intégration scolaire (SSEFIS) et les services d’aide à l’acquisition de l’autonomie et à l’intégration scolaire (SAAAIS).
Les centres médico-psycho-pédagogiques (CMPP) accueillent des enfants du plus jeune âge jusqu’à 20 ans (selon l’agrément). Ce sont des services médico-sociaux qui peuvent notamment assurer le relais des prises en charge réalisées dans les centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) pour les enfants de plus de 6 ans. Ce sont des centres de consultation et de suivi qui s’adressent à des enfants et adolescents présentant des difficultés scolaires (de type dyslexie, dysphasie ou retard scolaire) ou des troubles d’ordre psychologique ou psychomoteur. Des équipes pluridisciplinaires composées de médecins, auxiliaires médicaux, psychologues, assistantes de service social, pédagogues et rééducateurs réalisent un diagnostic et mettent en œuvre une action éducative et thérapeutique. Les actions des CMPP, de nature ambulatoire comme les CAMSP, se situent sur le plan éducatif et thérapeutique ; leur objectif est le maintien de l’enfant dans sa famille et dans le milieu scolaire ordinaire.
Les centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) sont des établissements de prévention et de soins pour les enfants âgés de 0 à 6 ans atteints d’un handicap mental, moteur ou sensoriel, ou présentant un risque de handicap. Ils se situent à l’interface du secteur sanitaire et du secteur médico-social, tout en orientant leur action vers l’accueil de l’enfant dans les structures ordinaires (crèches, écoles maternelles). Leur vocation est d’être polyvalents, c’est-à-dire de s’adresser à tous les types de handicaps, mais certains ont un public plus délimité, par exemple, les enfants sourds. Les enfants sont orientés par l’hôpital, le médecin de la famille, la protection maternelle et infantile, l’école, ou encore le médecin scolaire.
PSYCHOLOGUE DE L’ENFANCE : UNE PROFESSION DYNAMIQUE ET EN PLEIN ESSOR
Depuis la fin des années 1980 ont d’abord vu le jour des DESS de psychologie de l’enfant et de l’adolescent auxquels ont succédé des masters spécialité « psychologie du développement3 ». L’objectif des formations pionnières était d’offrir une alternative pour professionnaliser de manière cohérente et adaptée les psychologues exerçant dans le champ de l’enfance et de l’adolescence. Dans ce cadre, il s’agit de former des psychologues opérationnels dans des secteurs variés relatifs à l’enfant, l’adolescent ou le jeune adulte et pouvant concerner aussi bien des enfants sans difficulté de développement particulière (dans le secteur de la petite enfance, de l’éducation, de l’orientation, des jeux et des loisirs), que ceux traversant des difficultés transitoires (ex : troubles des apprentissages, réaménagements de la structure familiale, hospitalisation pour raison somatique, conduites à risque de marginalisation sociale), ou plus durables (handicaps, troubles envahissants du développement, etc.).
Il est difficile de savoir précisément combien de psychologues exercent dans ces champs, dans la mesure où leurs postes ne portent pas forcément l’intitulé de « psychologue du développement ». Notre longue expérience de la formation de ces professionnels montre qu’ils réussissent en général sans difficulté majeure à trouver un emploi dans des secteurs divers et variés ; certains « classiques » comme l’ensemble des structures liées à l’enfance (crèches, « maisons de l’enfance » qui peuvent regrouper par exemple des relais assistantes maternelles, une crèche et une halte-garderie, services de médiation, secteurs de la formation, des services d’aide) et du secteur médico-social cités ci-dessus. D’autres débouchés sont plus « inattendus » comme dans les structures destinées aux personnes âgées, les bureaux d’études dont l’activité concerne la recherche appliquée autour de l’enfance et de l’adolescence (ex. études sur le développement du goût ou des odeurs à destinations de l’industrie alimentaire ou du parfum, du sens du toucher à l’intention des fabricants de jouets, consultants, responsable recherche et développement de produits éducatifs, etc.). Les employeurs se montrent en général intéressés par ces spécialistes de l’enfant qui disposent d’une vision intégrative de son développement, tant en termes d’âges (du bébé à l’adolescent voire à l’adulte et à la personne vieillissante dans une perspective du développement « tout au long de la vie »), que de ses dimensions du fonctionnement psychologique (cognitif, émotionnel, social) en relation avec les différents milieux de vie que l’enfant puis l’adolescent peuvent être amenés à fréquenter (familial, éducatif, loisirs, santé, justice). Dans tous les cas, ces psychologues spécialistes du développement de l’enfant travaillent dans des équipes pluridisciplinaires dans lesquelles ils sont conduits à réaliser des activités diverses (bilans psychologiques, prises en charge, recherche, évaluation de dispositifs, projets de structures, etc.). S’ils sont employés dans la fonction publique, ils disposent d’un temps dit FIR (formation, information, recherche) représentant l’équivalent d’environ 1/3 de leur temps de travail qui leur permet d’actualiser leurs connaissances, de participer à des recherches et d’accueillir des stagiaires.
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1. « Les troubles viscéraux sont des déficiences des fonctions cardio-respiratoires, digestives, hépatiques, rénales, urinaires, ou de reproduction, déficiences métabolique, immuno-hématologique, les troubles liés à une pathologie cancéreuse, toutes les maladies chroniques entraînant la mise en place d’aménagements ou l’intervention de personnels » (MEN, 2013).

2. Voir glossaire, p. 241.

3. Intitulés qui vont certainement encore changer suite aux dernières directives ministérielles qui prévoient l’abandon du niveau « spécialité » et de l’intitulé de master « psychologie du développement ».



Conclusion
Une présentation synthétique du développement psychologique des enfants handicapés constituait une gageure, nous nous en étions expliqués dans l’introduction, du fait, d’une part, de la complexité des relations qui peuvent exister entre une déficience motrice, sensorielle ou mentale (isolée ou associée) et leur retentissement sur le développement des différentes fonctions psychologiques et d’autre part, de l’hétérogénéité du développement d’enfants handicapés regroupés pourtant sous la même appellation. Nous avons essayé de montrer, en analysant des travaux récents combien une approche développementale, nous paraissait heuristique en considérant l’enfant handicapé non pas comme un être carencé mais comme un être en développement, dont le développement va s’organiser à partir et avec sa déficience. Dans ce cadre, on ne raisonne donc pas en termes de constat de retard par rapport aux enfants tout-venant mais on essaie de saisir les processus qui peuvent conduire à des réponses atypiques. Cette approche doit permettre de mieux comprendre à la fois le développement normal et le développement troublé. Elle permet également de réexaminer les modèles qui décrivent le développement des grandes fonctions psychologiques de l’enfant, nous en avons donné plusieurs exemples dans le texte. En ce sens, cette approche présente un intérêt à la fois sur un plan scientifique mais aussi sur un plan social puisqu’une meilleure connaissance des savoir-faire en situation de handicap ne saurait manquer d’avoir des retombées sur un plan pratique comme par exemple la construction d’aides à la remédiation cognitive ou encore la construction de dispositifs de déplacement pour les personnes handicapées.
Notre ouvrage plaide également pour une approche comparative en psychologie du développement, retour déjà amorcé dans l’ouvrage qui fait un bilan ancien mais toujours d’actualité des travaux qui en relèvent « Le développement de l’enfant : approches comparatives » (Deleau et Weil-Barais, 1994). Les auteurs rappellent dans l’introduction de leur ouvrage que cette approche était une de celles qui a fondé la psychologie contemporaine quand, dans les années cinquante, Wallon « assigne à la psychologie de faire connaître l’identité de l’homme sous ses différents aspects. Non pas une identité uniforme et universelle, mais bien les effets indéfiniment variés des lois qui règlent ses conditions d’existence » (p. 11), le handicap en fait partie. Toute démarche scientifique utilise forcément une approche comparative, l’intérêt de celle qui s’est développée à travers le handicap en psychologie du développement est que ce sont les différences « structurelles » (Deleau et Weil-Barais, op. cit., p. 19) entre les sujets qui sont ici porteuses d’information. Cette approche nous paraît indissociable, dans le cas du handicap, de la notion de vicariance, énoncée par Reuchlin (1978) il y a déjà plus d’une quinzaine d’années et réexaminée plus récemment par Lautrey (1990, cf. Tourrette et Guidetti, 2008, p. 171-172, 244) dans une « ébauche de modèle pluraliste de développement » à propos du développement cognitif du jeune enfant. Considérer en effet que les voies d’accès au développement peuvent être diverses suivant les individus, les situations et les environnements nous paraît particulièrement heuristique dans le cas du développement psychologique de l’enfant handicapé qui dispose, du fait de son handicap, de moyens différents d’accès au développement. Il nous reste à souhaiter que cette perspective perdure dans les années à venir.
Deux points supplémentaires nous semblent encore devoir être soulignés, le premier concerne l’évaluation des effets de l’intervention précoce. Depuis la mise en place de la loi d’orientation de 1975, puis de celle de 2005 incitant à l’éducation des enfants handicapés et à leur intégration puis à leur inclusion dans la société ordinaire, depuis aussi la création des CAMPS (Centre d’aide médico-sociale précoce), bon nombre d’enfants handicapés bénéficient maintenant de dispositifs d’intervention relativement tôt après l’annonce du diagnostic. Il convient donc de prendre en compte les composantes et les modalités de ces interventions, pour étudier le développement psychologique de ces enfants. Celles-ci constituent un critère supplémentaire dans le problème, déjà épineux, posé par la comparabilité et l’appariement des participants dans les recherches, évoqué au chapitre 1. La seconde remarque est liée à la précédente et concerne d’une manière générale l’évaluation de toute prise en charge des enfants handicapés. Nous avons évoqué dans le texte, à propos des enfants sourds et des enfants autistes par exemple, les querelles qui opposent les différents professionnels et les parents à propos de telle ou telle prise en charge. La mise en place d’études comparatives sur l’effet des interventions précoces constitue une urgence malgré les difficultés de mise en place qui leur sont inhérentes.
Il nous reste enfin à souhaiter, même si cela sort quelque peu du cadre de cet ouvrage que des prises en charge adaptées et en nombre conséquent voient le jour en particulier pour les adolescents et les adultes handicapés, leur nombre faisant encore cruellement défaut. Enfin, compte tenu de la diminution relative de l’institutionnalisation et de l’inclusion souhaitée des personnes handicapées dans la société ordinaire, la création de structures « légères » d’aide à domicile (type SESSAD) est toujours souhaitée par les nombreux parents désemparés par la naissance d’un enfant handicapé.
Tout ceci permettrait de porter un autre regard sur ces enfants différents et de mieux les accueillir.
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1. Cette partie comprend l’ensemble des références bibliographiques citées dans cet ouvrage sauf celles qui sont citées à la fin de chaque chapitre dans la rubrique « Pour aller plus loin » qui ne sont pas reprises ici.




Annexe
Principaux textes de loi relatifs à l’enfance et à l’adolescence handicapées
La plupart des textes dont les références figurent ci-dessous peuvent être consultés sur les sites web des différents ministères, administrations et organismes concernés (ministère de l’Éducation nationale, des Affaires sociales et de la Santé en particulier). Il est totalement inutile d’indiquer les adresses URL dans la mesure où les sites et les documents concernés peuvent changer d’adresse et recopier une adresse est source d’erreur ! Par ailleurs, plusieurs portails ministériels ou associatifs peuvent constituer des sources inestimables de documentation, par exemple Eduscol, portail national des professionnels de l’éducation ; orpha-net, portail des maladies rares ; association Crisalis, Collectif Ressource Internet Sur l’Adaptation et L’Intégration Scolaire, etc.
 
– circulaire no 2010-088 du 18 juin 2010, scolarisation des élèves handicapés – dispositif collectif au sein d’un établissement du second degré – unités localisées pour l’inclusion scolaire (ULIS)
– circulaire no 2009-087 du 17 juillet 2009, scolarisation des élèves handicapés à l’école primaire ; actualisation de l’organisation des classes pour l’inclusion scolaire (CLIS)
– arrêté du 23 juin 2009 fixant les règles de bonnes pratiques en matière de dépistage et de diagnostic prénatals avec utilisation des marqueurs sériques maternels de la trisomie 21
– arrêté du 23 juin 2009 relatif à l’information, à la demande et au consentement de la femme enceinte à la réalisation d’une analyse portant sur les marqueurs sériques maternels et à la réalisation du prélèvement et des analyses en vue d’un diagnostic prénatal in utero prévues à l’article R. 2131-1 du Code de la santé publique
– décret no 2008-450 et décret no 2008-451 du 7 mai 2008 relatifs à l’accès des enfants à la prestation de compensation. (JO no 110 du 11 mai 2008)
– décret 2008-530 du 4 juin 2008 relatif à l’exercice du droit d’option entre le complément de l’allocation d’éducation de l’enfant handicapé et la prestation de compensation. (JO no 131 du 6 juin)
– circulaire no 2006-215 du 26 décembre 2006 (BO no 1 du 4 janvier 2007) organisation des examens et concours de l’enseignement scolaire ou supérieur pour les candidats en situation de handicap
– circulaire no 2006-126 (BO no 32 du 7 septembre 2006 mise en œuvre et suivi du projet personnalisé de scolarisation)
– circulaire no 2006-119 (BO no 31 du 31 août 2006) scolarisation des élèves handicapés
– loi no 2005-102 du 11 février 2005 et décrets d’application, loi pour l’égalité des chances, la participation et la citoyenneté des personnes handicapées
– circulaire no 2002-269 du 18 avril 2002 relative à l’accompagnement des parents et à l’accueil de l’enfant lors de l’annonce pré- et postnatale d’une maladie ou d’une malformation
– loi no 2002-2 du 2 janvier 2002 et décrets d’application, loi rénovant l’action sociale et médico-sociale
– circulaire no 89-18 du 30 octobre 1989, nouvelle annexe XXIV bis
– circulaire no 89-19 du 30 octobre 1989, nouvelle annexe XXIV ter
– loi n˚ 75-534 du 30 juin 1975 : loi d’orientation en faveur des personnes handicapées



Glossaire des sigles relatifs au handicap
ABA : Applied Behavior Analysis (Analyse appliquée du comportement)
AFM : Association française contre les myopathies
APAJH : Association pour adultes et jeunes handicapés
ASH : Adaptation scolaire et scolarisation des élèves handicapés
AVS : Auxiliaire de vie scolaire
BOEN : Bulletin officiel de l’Éducation nationale
CAMPS : Centre d’aide médico-sociale précoce
CAPA-SH : Certificat d’aptitude professionnelle pour les aides spécialisées, les enseignements adaptés et la scolarisation des élèves en situation de handicap
CCNE : Comité consultatif national d’éthique
CDAPH : Commissions des droits et de l’autonomie des personnes handicapées
CLIS : Classe d’inclusion scolaire
CMPP : Centre médico-psycho-pédagogique
CRA : Centre de ressources Autisme
CTNERHI : Centre technique national d’étude et de recherche sur les handicaps et les inadaptations
DI : Déficience intellectuelle
DMD : Dystrophie musculaire de Duchenne de Boulogne
DSM : Diagnostic and Statistic Manual of Mental Disorders (Manuel statistique et diagnostique des troubles mentaux)
ECSP : Échelle d’évaluation de la communication sociale précoce
EDEI-R : Échelles différentielles d’efficience intellectuelle (version révisée)
EREA : Établissement régional d’enseignement adapté
ESPE : École supérieure du professorat et de l’éducation
GUS : Guide ultra-sonique
HAS : Haute autorité de santé
IMC : Infirmité motrice cérébrale
IME : Institut médico-éducatif
IMG : Interruption médicale de grossesse
IMP : Institut médico-pédagogique
IMPro : Institut médico-professionnel
Inserm : Institut national de la santé et de la recherche médicale
ITEP : Institut thérapeutique, éducatif et pédagogique
K-ABC : Kaufman Assessment Battery for Children (Échelle d’évaluation pour enfants de Kauffmann)
LPC : Langage parlé complété
LSF : Langue des signes française
MDPH : Maison départementale des personnes handicapées
MEN : ministère de l’Éducation nationale
MMPI : Inventaire de personnalité multiphasique du Minnesota (traduction de Multiphasic Minnesota Personnality Inventory)
NEMI : Nouvelle Échelle métrique de l’intelligence
OMS : Organisation mondiale de la santé
PEP : Profil éducatif personnalisé
PMI : Protection maternelle et infantile
PPS : Projet personnel de scolarisation
QD : Quotient de développement
QI : Quotient intellectuel
RASED : Réseau d’aide aux élèves en difficulté
SAAIS : Service d’aide à l’acquisition de l’autonomie et à l’intégration scolaire
SAFEP : Service d’accompagnement familial et d’éducation précoce
SEGPA : Section d’enseignement général et professionnel adapté
SESSAD : Service d’éducation spécialisée et de soins à domicile
SSEFIS : Service de soutien à l’éducation familiale et à l’intégration scolaire
TDA/H : Trouble du déficit de l’attention et hyperactivité
TEACCH : Traitement et éducation des enfants autistes et handicapés de la communication (traduction de « treatment and education of autistic and communication handicaped children »)
TED : Thérapie d’échange et de développement
TED : Troubles envahissants du développement
TSA : Troubles du spectre autistique
ULIS : Unité localisée pour l’inclusion scolaire
UNAPEI : Union nationale des associations de parents d’enfants inadaptés
WISC : Échelle d’intelligence pour enfants de Wechsler (traduction de Wechsler Intelligence Scale for Children) – WISC-R version révisée, WISC IV, version la plus récente (2005)
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des enfants aveugles 1, 2 

des enfants déficients mentaux 1 

des enfants IMC 1 

des enfants trisomiques 1, 2, 3, 4, 5 

diplégie 1, 2, 3, 4, 5 

dystrophie musculaire de Duchenne de Boulogne 1, 2, 3, 4, 5 

épreuve piagétienne 1, 2 

étalonnage 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9 

évaluation de l’intelligence 1, 2, 3, 4, 5, 6 

évaluation psychologique 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11 

évolution des handicaps 1, 2 

glaucome 1 

handicap 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14 

hémiplégie 1, 2, 3, 4 

hétérochronie 1, 2, 3 

hypermétropie 1, 2 

hypoacousie 1, 2, 3 

incapacité 1, 2, 3, 4, 5 

infirmité motrice cérébrale 1, 2, 3, 4, 5 

instrumentaux (troubles) 1 

interhandicap 1, 2 

intervention précoce 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7 

jeu symbolique 1, 2 

langue des signes 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7 

myopathies 1, 2, 3, 4, 5, 6 

myopie, 1 

nystagmus 1, 2 

œil (fonctionnement) 1, 2 

oreille (fonctionnement) 1, 2 

organisation spatiale 1, 2, 3, 4, 5 

paraplégie 1, 2, 3 

permanence de l’objet 1, 2, 3, 4, 5 

personnalité 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14 

phénylcétonurie 1, 2, 3, 4 

phocomélie 1 

pied-bot 1 

poliomyélite 1, 2, 3 

polyhandicap 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8 

prématurité, 1, 2 

prévention des handicaps 1 

quotient intellectuel 1, 2, 3, 4 

réfraction (troubles de) 1, 2 

remédiation cognitive 1, 2, 3, 4 

schéma corporel 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8 

sourds-aveugles 1, 2, 3 

spastique 1 

spina bifida 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8 

strabisme 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7 

surdi-mutité 1, 2, 3 

surdité 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 20, 21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 38 

surdité de perception 1, 2, 3, 4, 5, 6 

surdité de transmission 1, 2, 3 

syncinésies 1 

syndrome d’Usher 1 

syndrome de l’X fragile 1, 2, 3 

syndrome de Rett 1, 2 

syndrome de Williams 1, 2, 3 

TEACCH 1, 2 

tétraplégie 1, 2, 3, 4, 5 

thérapie d’échange et de développement 1, 2, 3 

traumatisme acoustique 1 

trisomie 21 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 20 

verbalisme 1 

vicariance 1, 2 

OEBPS/cover/pagetitre.jpg
HANDICAPS

ET DEVELOPPEMENT
PSYCHOLOGIQUE

DE L’ENFANT

MICHELE GUIDETTI
CATHERINE TOURRETTE

3¢ édition revue et augmentée





OEBPS/images/fig1.jpg
Problemes de santé
(trouble ou maladie)

l ! )

Fonctions organiques
Structures anatomiques

! ! !
l !

Facteurs Facteurs
environnementaux personnels

<«—>» Activit4 <«—>» Participation






OEBPS/images/fig2.jpg
Pourcentage de la population

0.13%

214%

13.59 % | 34.13 % | 34.13 %

13.59 %

2.14%

0.13%

70 85

100 15

130

145






OEBPS/images/fig3.jpg
Coupe du rachis lombaire





OEBPS/images/fig4.jpg





OEBPS/images/fig9.jpg
1So

Js

Sch

co

MB





OEBPS/images/fig5.jpg
140

120

100

80

60

40

20

Seuil de la douleur

T

conversationnelle 2

Seuil d'audition

Zone

25

50

100 250 500

1000 2000 4000 8000 16000





OEBPS/images/lg_tiret.jpg





OEBPS/images/fig6.jpg
Corps ciliaire

Insertion
musculaire
Corps vitré
Rétine
Choroide

Sclérotique

. Fovéa
Artere
centrale de la retine

Nerf optique





OEBPS/images/fig7.jpg
en lecture : e en lecture : i

en Ecriture : i en Ecriture : e





OEBPS/images/tabp134.jpg
Tableau 4. — Structure des EDEI-R

Echelles verbales Echelles non verbales

1. Vocabulaire
A. Dénominations d’images
B. Définitions de mots

2. Connaissances

3. Compréhension sociale

4. Conceptualisation 5. Classifications Echelles catégorielles
6. Analyse catégorielle
7. Adaptation pratique

Le profil des performances aux différentes échelles est intéressant a étudier dans une pers-
pective clinique.

On peut dire pour terminer que le matériel de cette épreuve est original et attrayant en
particulier pour les enfants rebutés par les taches scolaires, ce qui en fait une épreuve par-
ticulierement appréciée des cliniciens. Elle est applicable aux enfants de 4 a 9 ans.
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